Dermatologie |
De la clinique
a la microscopie

BERNARD CRIBIER

MAxiME BATTISTELLA

=
| BB
|2
| o
| —
=
£
‘I
=1
=4




Dermatologie.
De la clinique
a la microscopie



Chez le méme éditeur
Dans la méme collection

Dermatologie infectieuse, par M. Mokni, N. Dupin, P. Del Giudice, 2014.
Lupus érythémateux, par D. Lipsker, J. Sibilia, 2013.
Chirurgie dermatologique, par J.-M. Amici, J.-Y. Bailly, M. Beylot-Barry, D. Egasse, L. Thomas, 2012.

Autres ouvrages

Maladies cutanées : diagnostic et traitement, T.P. Habif, J. . Jr. Campbell, J. G.H. Dinulos, M. S. Chapman, K. A. Zug,
G. Lorette, 2012, 2¢ édition.

Guide de l'examen clinique et du diagnostic en dermatologie, par D. Lipsker, 2010.

Dermatologie et infections sexuellement transmissibles, par J.-H. Saurat, J.-M. Lachapelle, D. Lipsker, L. Thomas, 2009,
5¢ édition.

Dermatologie, par C. Toledano, 2009.

Guide pratique de dermatologie, par D. Wallach, 2007, 3¢ édition.



Dermatologie.
De la clinique
a la microscopie

Bernard Cribier

Dermatologue, professeur des universités — praticien hospitalier, chef de service
Clinique dermatologique, hdpitaux universitaires de Strasbourg
Rédacteur en chef, Annales de dermatologie, Elsevier Masson

Maxime Battistella

Dermatologue, anatomo-pathologiste, médecin des hépitaux
Service de pathologie, hépital Saint-Louis
Assistance publique — hépitaux de Paris

ELSEVIER
MASSON



m Ce logo apour objgt Q’alener le lecteur sur la menace que représepte pour I’avenir de I’écrit, tout particuliérement dans
le domaine universitaire, le développement massif du « photocopillage ».

Cette pratique qui s’est généralisée, notamment dans les établissements d’enseignement, provoque une baisse brutale
des achats de livres, au point que la possibilit¢ méme pour les auteurs de créer des ceuvres nouvelles et de les faire éditer
correctement est aujourd’hui menacée.

Nous rappelons donc que la reproduction et la vente sans autorisation, ainsi que le recel, sont passibles de poursuites.
Les demandes d’autorisation de photocopier doivent étre adressées a 1’éditeur ou au Centre frangais d’exploitation du
PHOTOCOP'LL AGE droit de copie : 20, rue des Grands-Augustins, 75006 Paris.

T¢él. 01 44 07 47 70.

(_TUELELIVRE J

Tous droits de traduction, d’adaptation et de reproduction par tous procédés, réservés pour tous pays.

Toute reproduction ou représentation intégrale ou partielle, par quelque procédé que ce soit, des pages publiées dans le présent
ouvrage, faite sans I’autorisation de 1’éditeur est illicite et constitue une contrefagon. Seules sont autorisées, d’une part, les
reproductions strictement réservées a 1’usage privé du copiste et non destinées a une utilisation collective et, d’autre part, les
courtes citations justifiées par le caractére scientifique ou d’information de 1’ceuvre dans laquelle elles sont incorporées (art.
L. 122-4, L. 122-5 et L. 335-2 du Code de la propriété intellectuelle).

© 2015, Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés
ISBN : 978-2-294-73535-6
e-ISBN : 978-2-294-73668-1

Elsevier Masson SAS, 62, rue Camille-Desmoulins, 92442 Issy-les-Moulineaux Cedex
www.elsevier-masson. fr


http://www.elsevier-masson.fr

Avant-propos

Le dermatologue ne peut exercer son art sans un pathologiste
qui confirme ou rejette ses hypothéses diagnostiques et pro-
pose parfois une solution nullement envisagée sur la base des
signes cutanés visibles. Mais, a I’inverse, le pathologiste ne
peut poser de diagnostic clair et précis sans I’apport des ¢élé-
ments cliniques. Ainsi, plus que dans d’autres spécialités,
I’ceil du dermatologue et celui du pathologiste ont besoin 1’un
de I’autre. L’absence de communication est toujours délétere
pour le malade.

C’est sur ce va-et-vient entre clinique et microscopie que
se fonde la corrélation (ou confrontation?) anatomoclinique
dont les bases ont été posées par nos ancétres il y a un peu plus
de cent ans, notamment Jean Darier en France et Paul Gerson
Unna en Allemagne.

Au temps des traitements «biologiques» et de la méde-
cine personnalisée, certains pensent pouvoir se passer du rai-
sonnement anatomoclinique, qui leur apparait comme de la
médecine d’antan. Mais comment fera-t-on de la biologie
moléculaire au lit du malade sans avoir posé de diagnostic
précis?

C’est pourquoi la connaissance minimale de la dermatopa-
thologie est absolument nécessaire au dermatologue clinicien,
a sa formation comme a son activité quotidienne de médecin
expérimenté. De la méme fagon, des notions de dermatologie
clinique conséquentes sont vitales pour un pathologiste prati-
quant la dermatopathologie.

Quoi de mieux que les images pour permettre a chacun de
voir ce que ’autre voit? C’est dans cet esprit que ce livre a

été écrit : pres de 500 entités toutes illustrées d’images cli-
niques et histopathologiques. La classification des maladies
cutanées est toujours 1’objet d’apres débats. Pour nous en
affranchir, nous avons décidé de suivre pas a pas le plan de
la 5¢ édition du précis de Dermatologie et maladies sexuel-
lement transmissibles (Jean-Hilaire Saurat, Jean-Marie
Lachapelle, Dan Lipsker et Luc Thomas, Elsevier Masson,
2009) qui est la référence parmi les ouvrages dermatologiques
de langue frangaise. Le présent livre en est donc le complé-
ment indispensable, puisque le propos du précis n’est pas la
dermatopathologie.

Dans la mesure du possible, nous avons indiqué comment
les signes cliniques peuvent étre expliqués par la microsco-
pie. Le texte est volontairement court et est centré sur I’his-
topathologie, mais toujours en donnant les éléments clés a
connaitre sur la maladie. Cet ouvrage est donc indispensable
au pathologiste, qui disposera sur la méme page des ¢élé-
ments cliniques et microscopiques nécessaires au diagnos-
tic, aucun autre ouvrage de langue frangaise ne contenant
autant d’images d’autant d’entités. Il sera pour le dermato-
logue une aide précieuse a la compréhension de certaines
maladies dont le diagnostic et la physiopathologie reposent
avant tout sur des bases histopathologiques. On connait tou-
jours mieux la dermatologie quand on peut voir ce que les
pathologistes voient.

Si ce livre avant tout anatomoclinique permet de rapprocher
dermatologues et pathologistes, pour un meilleur exercice des
deux disciplines, notre but sera atteint.
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Sémeéiologie

Lésions primaires 1

Lésions secondaires 7

Les I¢ésions élémentaires sont la base du raisonnement clinique
en dermatologie depuis plus de 200 ans. Elles sont indispen-
sables pour décrire les 1ésions et avancer dans le processus
du diagnostic clinique. A chacune ou presque correspond une
image histopathologique. Les principales Iésions élémentaires
cutanées sont illustrées ici. Les 1ésions élémentaires primaires
correspondent aux modifications cutanées initiales du proces-
sus pathologique; elles sont définies selon leur caractére pal-
pable ou non, puis selon la nature de leur contenu, leur taille
et leur aspect visuel. Les 1ésions secondaires résultent souvent
de I’évolution des Iésions primaires; elles correspondent aux
pertes de surface et aux altérations de la couche cornée, mais
aussi aux modifications de consistance des téguments.

LESIONS PRIMAIRES

MACULES

Les macules sont des 1ésions visibles mais non palpables (des
taches), décrites selon leur couleur, leur taille et leur distri-
bution. On distingue les macules rouges (érythémes) des
macules dyschromiques (toutes les autres couleurs).

= Télangiectasies : c’est I’exemple d’une macule érythéma-
teuse ayant une forme de trajet vasculaire, non palpable, et
qui s’efface a la vitropression (fig. 1.1 et 1.2). Sur le plan
histologique, on voit des vaisseaux dilatés dans le derme
superficiel (capillaires et veinules); il s’agit de télangiec-
tasies dans une rosacée. On distingue aussi ’cedéme du
derme superficiel. La visibilité de ces capillaires tient a leur
situation superficielle dans le derme.

= Purpura : le purpura est une macule érythémateuse qui ne
s’efface pas a la vitropression (fig. 1.3 et 1.4). Il s’agit ici
d’un purpura non palpable. La microscopie montre de nom-
breuses hématies extravasées dans le derme superficiel,
accompagnées d’un infiltrat inflammatoire lymphocytaire.
I n’y a pas d’atteinte des parois vasculaires. L’érythéme est
expliqué par la couleur des hématies extravasées.

= Macule dyschromique : tache solaire (fig. 1.5). La Iésion
est brun clair et brun foncé, bien limitée et n’est pas pal-
pable. Les reliefs visibles sont ceux normaux de la peau a
cet endroit. La pigmentation résulte de I’accroissement de
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Fig. 1.2 Télangiectasies : rosacée.




LOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 1.3 Purpura. Fig. 1.4 Hématies extravasées dans le derme superficiel
(capillarite).
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Fig. 1.5 Tache solaire (ou lentigo sénile). Fig.. 1.6 'I:ache solaire - crétes épidermiques massuées
et pigmentées.

Fig. 1.8 Lichen plan - infiltrat lymphocytaire bien limité du derme.

Fig. 1.7 Papules de lichen plan. sont des Iésions palpables, solides, qui sont plus larges que
hautes ; elles peuvent résulter de la confluence de papules.

= Lichen plan (fig. 1.7 et 1.8) : c’est ’exemple méme de
la maladie papuleuse. Il s’agit de 1ésions circonscrites,
palpables, inflammatoires et recouvertes d’une hyperké-
ratose donnant un aspect blanchatre ou gris en réseau a
leur surface. La papule s’explique a la fois par 1’épais-
sissement de 1’épiderme (acanthose hypertrophique, par
PAPULES, NODULES ET PLAQUES augmentation de taille des kératinocytes), notamment de
2 Les papules sont des élevures circonscrites de moins de sa couche cornée, et par I’existence d’un infiltrat superfi-
10 mm de diamétre et dont le contenu est solide. Les plaques ciel en bande, qui donne sa consistance a la 1ésion.

la quantité de mélanine au sommet des crétes épidermiques,
qui apparaissent massuées (fig. 1.6). La charge pigmentaire
mélanique est supérieure a celle de la peau normale, d’ou la
couleur de la Iésion.



= Papule épidermique (fig. 1.9 et 1.10) : molluscum conta-
giosum. Le relief est la conséquence de 1’épaississement
de I’épiderme (acanthose hyperplasique, par multiplication
des kératinocytes). La 1ésion est a la fois exophytique et
endophytique. La papule résulte uniquement de 1’épaissis-
sement épidermique

= Papule dermique : mucinose papuleuse ou scléromyxce-
deme (fig. 1.11 et 1.12). Les papules du scléromyxcedeme
sont monomorphes, de couleur chair, a surface lisse donc
sans altération épidermique. Elles résultent de I’accumula-
tion de mucine dans le derme superficiel. La figure 1.12
montre la mucine colorée par le bleu Alcian; cette

Fig. 1.9 Molluscum contagiosum.

SEMEIOLOGIE

accumulation souléve I’épiderme qui est lui-méme normal.
La couche cornée n’est pas modifiée.

Nodules. Un nodule est une €levure circonscrite a contenu
ferme, de plus de 10 mm de diamétre. Quand les 1ésions
mesurent plus de 20 mm, on peut parler de tumeur, quelle
qu’en soit la nature. Au microscope, le nodule occupe toute
la hauteur du derme, soulevant 1’épiderme, et refoulant
vers le coté les follicules pileux (fig. 1.15).

Le cylindrome est un nodule rond, a surface lisse, loca-
lisé au cuir chevelu (fig. 1.13). La macroscopie de la
figure 1.14 montre 1’épiderme normal en surface, refoulé
par cette masse dermique d’aspect grisatre.

Fig. 1.10 Molluscum contagiosum.

/

Fig. 1.11 Mucinose papuleuse.

Fig. 1.12 Mucinose papuleuse (coloration au bleu Alcian).

Fig. 1.15 Cylindrome - tumeur dermique

Fig. 1.13 Cylindrome. Fig. 1.14 Cylindrome (macroscopie). soulevant I’épiderme.




NOUURES

La nouure est difficile a définir : il s’agit d’une lésion pal-
pable, mais qui n’a pas de relief propre a la surface des tégu-
ments. Ses limites latérales sont difficiles a percevoir et la
Iésion se palpe les doigts en crochets. On palpe en fait une
induration profonde.

Fig. 1.16 Erythéme noueux.

VEGETATIONS ET VERRUCOSITES

Les végétations sont des excroissances ramifiées ou digiti-
formes a surface molle; elles sont solides.

m Végetations vénériennes (fig. 1.18) : on voit bien I’aspect digiti-
forme de cette excroissance. La microscopie montre une lésion
pédiculée, a surface hyperkératosique, avec une papillomatose

DERMATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

s Erythéme noueux : ¢’est I’exemple type de la nouure, qui est une
grande 1ésion dermo-hypodermique, inflammatoire, mal limi-
tée, chaude a la palpation et dure (fig. 1.16). Il faut une biopsie
profonde emportant I’hypoderme pour voir les Iésions. Il s’agit
d’une panniculite principalement localisée dans les septums. On
voit au milieu de la figure 1.17 I’épaississement inflammatoire
du septum sans atteinte du lobule graisseux lui-méme.

Fig. 1.17 Erythéme noueux - panniculite septale.

trés prononcée. Il y a aussi une acanthose exophytique et endo-
phytique caractéristique de cette Iésion virale (fig. 1.19).

Les verrucosités sont des végétations a surface dure ou
kératosique. Il s’agit donc aussi d’excroissances digitiformes
ou ramifiées.

= Papillome verruqueux (fig. 1.20). La photographie montre
I’aspect kératosique de cette 1ésion dure qui est ramifiée.

K

Fig. 1.18 Végétations vénériennes.

~

Fig. 1.19 Végétations vénériennes (condylomes).




Fig. 1.20 Papillome corné verruqueux.

N

Fig. 1.21 Papillome corné.
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Au microscope, il existe une papillomatose trés prononcée,
comme posée a la surface de 1’épiderme, correspondant
bien a I’aspect clinique (fig. 1.21). On note aussi une hyper-
kératose épaisse, responsable de la dureté de la surface
(fig. 1.21).

LESIONS LIQUIDIENNES : VESICULES,
BULLES ET PUSTULES

Les vésicules sont des élevures circonscrites a contenu initia-
lement clair, de moins de 5 mm de diamétre.

Les vésicules de cet eczéma dysidrosique du dos de la
main et du bord des doigts sont caractéristiques par leur
taille et leur contenu clair; elles peuvent avoir un aspect
confluent (fig. 1.22). La vésicule est une cavité intra-
épidermique (fig. 1.23) contenant une sérosité a peine

colorée en hématoxyline-éosine (HE) et des cellules

inflammatoires. On note par ailleurs un épiderme acan-
thosique et une surface parakératosique qui va évoluer
vers une croute.

Les bulles sont des élevures circonscrites a contenu liqui-

dien, de plus de 5 mm de diamétre. Leur contenu peut &tre
clair, trouble ou hématique.

Bulles typiques de pemphigoide (fig. 1.24). Les bulles sont
tendues, bien limitées et de grande taille. La microscopie
(fig. 1.25) montre une cavité remplie de sérosité et de cel-
lules inflammatoires. Dans la pemphigoide, la bulle est de
type jonctionnel ; le toit est composé de 1’épiderme intact,
ce qui explique la solidité de la bulle. Le plancher conserve
le dessin du derme papillaire.

Les pustules sont des élevures circonscrites a contenu ini-

tialement trouble. Quand elles sont folliculaires, on parle de
folliculite pustuleuse.

Fig. 1.22 Dysidrose.

Fig. 1.23 Vésicules intra-épidermiques.




Folliculite pustuleuse (fig. 1.26). La Iésion centrée par un
duvet contient du pus et est entourée d’un halo inflammatoire.
I1's’agit de folliculites a germe Gram négatif, qui sont souvent
trés volumineuses. Il existe une collection de polynucléaires
au sein du follicule pileux, située principalement dans I’infun-
dibulum et masquant la tige pilaire (fig. 1.27). L’ infiltrat neu-
trophilique a la périphérie du poil réalise une périfolliculite.

GIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

= Pustules non folliculaires : psoriasis pustuleux. Les pus-
tules sont de petite taille, mais confluent en nappes comme
sur le coté gauche de la figure 1.28. Il y a une large col-
lection sous-épidermique contenant des polynucléaires
neutrophiles, des lamelles de kératine et quelques cellules
acantholytiques (fig. 1.29). Ces pustules du psoriasis ont
tendance a décoller I’épiderme.
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Fig. 1.24 Bulles de pemphigoide.

Fig. 1.25 Bulle jonctionnelle avec éosinophiles.

Fig. 1.26 Folliculites a germes Gram négatif.

¢ © AR S

Fig. 1.27 Infiltrat neutrophilique dans I'infundibulum.

Fig. 1.28 Psoriasis pustuleux.

Fig. 1.29 Psoriasis pustuleux décollant la partie superficielle
de I'épiderme.



LESIONS SECONDAIRES

Les 1ésions secondaires ne correspondent pas au processus initial
de la maladie pour la plupart d’entre elles. Elles résultent de I’évo-
lution des Iésions élémentaires primaires, par exemple apres stimu-
lation mécanique, surinfection, nécrose d’origine vasculaire, etc.

PERTES DE SUBSTANCE

Ces nombreuses lésions sont définies par leur profondeur et
leur capacité de cicatriser.

= FExcoriations : il s’agit de pertes de substance superficielles,
provoquées par le grattage ou un arrachement superficiel.
Elles sont souvent linéaires et se couvrent de crodtes (voir
plus loin). Le grattage provoque des pertes de substances
superficielles dont I’orientation suggére fortement le carac-
tére exogene (fig. 1.30). Au microscope (fig. 1.31), on voit
au centre une interruption de I’épiderme, avec a sa place

Fig. 1.30 Excoriations et croites.

Fig. 1.32 Ulceére (angiodermite nécrotique).

SEMEIOLOGIE

une squame-croute remplie de bactéries et de polynu-
cléaires. Il y a bien eu un arrachement, et la perte de subs-
tance est recouverte d’une petite crotte. Par définition, les
excoriations guérissent sans cicatrice.

» Ulcere : angiodermite nécrotique (fig. 1.32). L ulcére est une
perte de substance profonde qui n’a pas de tendance spon-
tanée a la cicatrisation, et qui guérit en laissant une cicatrice
tres visible. On note une disparition compléte de 1’épiderme
et de la partie haute du derme sur la quasi-totalité de la lon-
gueur du prélévement (fig. 1.33). Le derme inflammatoire
trés remanié est directement en contact avec I’extérieur.

FISTULE

La fistule est un orifice qui fait communiquer une structure
profonde avec la surface cutanée.

» Fistule sur kyste pilonidal (fig. 1.34) avec orifice et indu-
ration profonde. L’ablation de cette 1ésion montre un grand
trajet épidermique qui va de la surface jusque dans I’hypo-
derme (fig. 1.35). Il s’agit d’une structure malformative.
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Fig. 1.31 Excoriations : perte de substance et squame-croiite.

Fig. 1.33 Ulceére avec grande perte de substance
dermo-épidermique.
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Fig. 1.34 Fistule sur kyste pylonidal.

Fig. 1.35 Fistule avec trajet oblique.




MODIFICATIONS DE LA COUCHE CORNEE

Les squames sont des lamelles de kératine qui se détachent
facilement et qu’on caractérise par leur taille et leur épaisseur.
Les squames trés petites sont qualifiées de pityriasiformes,
celles du psoriasis sont micacées. On parle de squame-croite
quand les lamelles de kératine se mélent a de la sérosité solidi-
fice. Les kératoses résultent d’un épaississement de la couche
cornée qui ne se détache pas facilement de 1’épiderme. Les
kératoses sont donc plus dures que les squames. La corne est
une kératose plus haute (plus épaisse) que large.

= Squames psoriasiformes : psoriasis en gouttes (fig. 1.36). Il
s’agit d’une 1ésion tout a fait initiale avec une inflammation
bien limitée et une petite squame assez claire. Au microscope
(fig. 1.37), on a une squame de petite taille caractérisée par
I’épaississement de la couche cornée, le caractére éosino-
phile de celle-ci et la présence de polynucléaires qui sont les
petits ¢léments plus foncés visibles a faible grossissement.

OGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Squames-crotites du pityriasis lichénoide (fig. 1.38) : on voit
ici une inflammation et une squame «en pain a cacheter»,
qui va se détacher d’un bloc quand on la gratte, contraire-
ment a celle du psoriasis qui s’écaille progressivement et
s’opacifie. Au microscope, la couche cornée est épaissie,
parakératosique, et contient des neutrophiles (fig. 1.39).
Ces caractéristiques sont assez proches de celles du psoria-
sis. Ce sont les modifications de I’épiderme qui permettent
de différencier ces deux petites l1ésions squameuses.
Kératose actinique hypertrophique  la figure 1.40 montre
une zone de cuir chevelu alopécique avec de multiples
squames en périphérie et une kératose épaisse au centre
ainsi que de nombreux troubles pigmentaires. La couche
cornée trés épaisse, compacte, ¢osinophile est interrompue
par les trajets folliculaires et les canaux sudoraux (fig. 1.41).
L’épiderme est épaissi et a des troubles de la maturation se
traduisant par la parakératose.

K

Fig. 1.36 Squame de psoriasis.

Fig. 1.38 Squames de pityriasis lichénoide.

Fig. 1.40 Kératose actinique hypertrophique.

Fig. 1.41 Kératose actinique avec hyperkératose.



= Corne plantaire : 1a figure 1.42 illustre cet ¢paississement trés
important de la couche cornée, réalisant une structure com-
pacte et trés dure. Au microscope (fig. 1.43), la couche cornée
est extrémement épaisse, beaucoup plus haute que large, sur-
montant un épiderme trés acanthosique avec papillomatose.
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Fig. 1.42 Corne cutanée.

Fig. 1.43 Cornée cutanée avec trés épaisse parakératose.

CROUTES

Les croutes sont des modifications de surface qui résultent de
la solidification d’un liquide biologique, du sang, du pus, de
la sérosité ou du liquide lymphatique.

= Crotites hémorragiques (fig. 1.44) de couleur rouge foncé
survenant sur des papules purpuriques. La crolte est consti-
tuée de nombreuses hématies et a un fond trés éosinophile
(fig. 1.45). 11 existe aussi des hématies extravasées et un
infiltrat inflammatoire dans le derme, résultant ici d’une
vasculite leucocytoclasique.

= Crotites de I’eczéma nummulaire. Dans la forme typique, on
a des médaillons érythémateux plus ou moins confluents, a
surface suintante et crotteuse (fig. 1.46). C’est le suinte-
ment qui donne secondairement la croite en se solidifiant.
La microscopie (fig. 1.47) montre I’acanthose avec spon-
giose et exocytose, et une crolte superficielle, dans laquelle
on a des cellules parakératosiques, mais surtout beaucoup
de sérosité ¢osinophile et des cellules inflammatoires.

SEMEIOLOC

Fig. 1.44 Croltes hémorragiques sur vasculite.
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Fig. 1.45 Croltes hémorragiques avec vasculite.

Fig. 1.46 Croltes sur eczéma nummulaire.

Fig. 1.47 Eczéma nummulaire avec squame-crote éosinophile.
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MODIFICATION DE LA CONSISTANCE = La morphée profonde est un exemple de sclérose. La palpa-
DE LA PEAU tion indique une induration des tissus profonds, diffuse, avec
un phénomene de peau d’orange a la surface (fig. 1.48). Au
microscope, on voit un épaississement du derme, et surtout
un septum interlobulaire tres élargi et fibreux (fig. 1.49),
en raison de 1’extension de la sclérose vers la profondeur.
La figure 1.50 est un détail permettant de voir I’apposition
de néocollageéne entre le derme qui s’épaissit en haut et
I’hypoderme qui disparait progressivement en bas. Il s’y
associe des cellules inflammatoires.

La sclérose est caractérisée par une induration de la peau. On
parle de sclérodactylie quand ce phénomene touche les doigts.
L’atrophie cutanée peut résulter d’une diminution d’épais-
seur de chacune des couches de la peau, épiderme, derme ou
hypoderme. L’anétodermie résulte d’une diminution du tissu
¢élastique.

Fig. 1.48 Morphée profonde. Fig. 1.49 Morphée profonde.

Fig. 1.50 Apposition de néocollagene en profondeur : morphée.
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= L’atrophie extréme de 1’héliodermie est démontrée = L’anétodermie est caractérisée par des papules, car il

figure 1.51. On a des cicatrices stellaires, avec un épiderme s’agit d’élevures circonscrites bien limitées (fig. 1.53).
extrémement fin (aspect plissé en papier de cigarette), Quand on palpe, toutefois, cette papule molle dépressible,
une visibilité anormale du réseau veineux et du purpura elle-est constituée d’une herniation du tissu dermique. La
de Bateman. Au microscope (fig. 1.52), I’épiderme est figure 1.54 montre (coloration a 1’orcéine) que I’anétoder-
nettement diminué en épaisseur. Le derme apparait trés mie est liée a la disparition focale du tissu élastique : toutes
clair, avec une ¢lastose actinique et on voit des vaisseaux les fibres ¢lastiques ont disparu dans le derme superficiel et
dilatés. moyen.

e N

Fig. 1.51 Atrophie extréme de I’héliodermie Fig. 1.52 Atrophie épidermique et dermique, avec élastose
des avant-bras. actinique.

j

Fig. 1.53 Anétodermie. Fig. 1.54 Anétodermie (coloration a 'orcéine montrant la
disparition des fibres élastiques).

Cribier B, Grosshans E. Histologie de la peau normale Lipsker D. Guide de I'examen clinique en dermatologie.
et 1ésions élémentaires histopathologiques. EMC Issy-les-Moulineaux : Elsevier Masson; 2010.

Dermatologie 2002 ; 98-085-A-10.
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Le terme d’eczéma est vague, et fait référence en francais le
plus souvent a I’eczéma de contact ou a la dermatite atopique.
Ce mot n’existe presque pas en anglais, ou I’on utilise le terme
de spongiform dermatitis, qui est plus exact, car il s’agit plus
d’un groupe de maladies que d’une entité. Etymologiquement,
I’eczéma est une dermatose qui suinte. Toutes ces dermatites
sont donc caractérisées par la spongiose associée a une exo-
cytose, et par la formation de vésicules. En revanche, certains
«eczémas » ne sont pas vésiculeux, comme I’eczéma de stase,
I’eczéma craquelé ou la plupart des toxidermies. Le prototype
de la dermatite spongiforme est I’eczéma de contact aller-
gique. Quand on parle d’eczéma, il faut toujours y ajouter un
adjectif.

ECZEMA DE CONTACT (PROTOTYPE
DE L'ECZEMA)

ECZEMA AIGU

Dans la forme aigué, on a une vésiculation importante
(fig. 2.1). Ces vésicules, trés petites, confluentes, sont obser-
vées a I’endroit du contact avec 1’allergéne ou d’un test épicu-
tané avec des allergenes standardisés.

Les vésicules résultent d’un phénomeéne de spongiose, se
caractérisant par un aspect clair, avec espacement des kéra-
tinocytes (fig. 2.2). Il y a aussi un cedéme inflammatoire
du derme superficiel et une exocytose lymphocytaire. Sur
la figure 2.3, on voit les lymphocytes dans 1’épiderme avec
présence occasionnelle de polynucléaires éosinophiles. La
vésicule contient des lymphocytes et parfois des cellules de
Langerhans.

Les vésicules sont fragiles et se rompent facilement, laissant
sourdre un petit suintement spontanément ou apres grattage. I1
s’agit des «puits de Devergie» (fig. 2.4). Au microscope, on
voit une interruption de la couche cornée et la présence d’une
sérosité a cet endroit (fig. 2.5).

Dermatologie. De la clinique a la microscopie
© 2015, Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés

Fig. 2.1 Multiples vésicules d’un eczéma aigu.

Fig. 2.3 Spongiose et exocytose de lymphocytes et de
polynucléaires éosinophiles.
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Fig. 2.4 Puits de Devergie.

N

Fig. 2.5 Puits de Devergie - rupture du toit des vésicules.

J

Fig. 2.6 Eczéma subaigu avec
suintement et croiites.

C’est I'accumulation de liquide qui constitue la spon-

giose, puis les vésicules. Le toit de ces vésicules est

tres mince, constitué souvent uniqguement de la couche

cornée. Il y a donc une rupture et une extériorisation du

contenu de ces vésicules, d’ou I'aspect de ces petits

puits suintants.
.

J

Ces aspects ne sont pas spécifiques de I’eczéma de contact.
La dermatite orthoergique peut réaliser une dermatite spongi-
forme voisine.

Fig. 2.7 Eczéma subaigu avec
croltes jaunes multiples.

Fig. 2.8 Spongiose, exocytose
et parakératose.

ECZEMA SUBAIGU

Les vésicules sont remplacées par un suintement, des crodtes
et des squames (fig. 2.6). Dans les formes trés suintantes
(fig. 2.7), on a des croftes claires de couleur jaune. Au micro-
scope, la figure 2.8 montre la spongiose, 1’exocytose, la vési-
culation et la présence de sérosité dans la couche cornée, qui
devient parakératosique.

C’est la présence de sérosité «fraiche » d’aspect éosinophile
au microscope, qui explique les crodtes jaunes (fig. 2.8 et
2.9). Secondairement, on a une squame, caractérisée par la
parakératose (fig. 2.10). Sur la figure 2.9, il n’y a plus de vési-
cules, mais uniquement la sérosité formant la crolite et un
infiltrat dermique.

J




Fig. 2.9 Squame-crolite : sérosité et cellules inflammatoires.

ECZEMA CHRONIQUE

L’eczéma chronique comprend des Iésions papuleuses, par-
fois squameuses, sans suintement ni croates (fig. 2.11).

Au microscope (fig. 2.12), il n’y a ni vésicule ni spongiose
notables. La couche cornée est orthokératosique. Il persiste
un infiltrat dermique superficiel peu abondant, fait de cellules
mononucléées. L’épiderme est trés acanthosique. Il s’agit
d’une acanthose hypertrophique qu’on voit également dans
les lichénifications et le lichen plan.

a )

Fig. 2.11 Eczéma chronique.

1

Fig. 2.12 Eczéma chronique - acanthose sans spongiose.

ECZEMAS ET DERMATOSES SPONGIFORMES
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Fig. 2.10 Eczéma subaigu : spongiose et parakératose.

Corrélation anatomoclinique

Le processus inflammatoire devient chronique : a la der-
matite vésiculeuse et spongiotique succede un épaississe-
ment cutané sans suintement, qui se traduit par des lésions
seches ou des papules proches du lichen, d’ou le terme de
lichénification.

AUTRES TYPES D’ECZEMA

ECZEMA NUMMULAIRE

L’eczéma nummulaire est un tableau particulier, constitué de
médaillons arrondis situés principalement sur les membres et
survenant dans la deuxiéme moitié¢ de la vie. Il n’y a le plus
souvent pas de cause allergique décelable. Ces eczémas sont
souvent rebelles au traitement. IIs sont caractérisés par leur
aspect suintant et crotteux. Il existe aussi des eczémas num-
mulaires d’aspect craquelé (voir plus loin).

La figure 2.13 montre un aspect typique, avec des vésicules,
des croftes et des érosions suintantes. Il existe un fond de xérose.

Fig. 2.13 Eczéma nummulaire.

%
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Au microscope, on a une acanthose réguliére de type pso-
riasiforme, avec spongiose plus ou moins diffuse et parfois
des vésicules. Le derme est le siége d’un infiltrat lymphocy-
taire périvasculaire. La caractéristique principale est la crofite
épaisse faite de sérosité, de cellules inflammatoires et de cel-
lules parakératosiques, qui recouvre la totalité de 1’épiderme
(fig. 2.14). Les papilles sont claires et contiennent des vais-
seaux dilatés comme dans le psoriasis. Il n’y a toutefois pas
dans le psoriasis de vésicule, ni de squame-croite humide
continue.

Avec le temps, on a un aspect plus squameux ou des croites
séches (fig. 2.15). Sur la figure 2.16, on a un autre exemple de
suintement avec crolte ; sur la gauche, la couche cornée para-
kératosique correspond a des Iésions plus seéches (fig. 2.16).

Corrélation anatomoclinique

Comme dans I'eczéma de contact, le suintement résulte de
la disparition du toit des papilles, qui survient ici sur un épi-
derme nettement épaissi, d’ol I'acanthose psoriasiforme.
L’abondance du suintement est plus marquée aux jambes.

Fig. 2.14 Eczéma nummulaire avec
épaisse squame-crolite faite de sérosités
et de cellules inflammatoires.

squames.

ECZEMA CRAQUELE

L’eczéma craquelé est caractérisé par un réseau de fines cra-
quelures de I’épiderme (fig. 2.17). Il peut y avoir un trés léger
suintement mais, le plus souvent, les Iésions sont séches et ne
forment pas de croites. Elles s’accompagnent souvent d’une
xérose diffuse et de prurit. On voit ce tableau aux jambes et
aux surfaces convexes qui frottent contre les vétements ou les
draps d’hopital, chez des adultes aprés 50 ans, ayant parfois
des carences alimentaires.

Fig. 2.15 Eczéma nummulaire avec

Fig. 2.16 Eczéma nummulaire avec
squame-croite remplie de sérosité
et acanthose psoriasiforme.

Au microscope, il n’y a pas de spongiose ni de vésicules
(ou seulement une spongiose modérée), mais une couche cor-
née montrant des foyers de parakératose isolés. La figure 2.18
montre bien 1’alternance d’ortho- et de parakératose. Sur la
figure 2.19, on a un gros plan sur la parakératose, contenant
quelques cellules inflammatoires et parfois un peu de sérosité.
La spongiose sous-jacente est trés minime.

/

Fig. 2.17

Eczéma craquelé.

Fig. 2.18 Eczéma craquelé :
parakératose sans spongiose.

Fig. 2.19 Gros plan : parakératose
sans spongiose.

/




C’est la parakératose en foyers discontinus qui donne I'image
de craquelures séparant des squames.

DYSIDROSE

La dysidrose est un eczéma vésiculeux des régions pal-
moplantaires, typiquement au bord des doigts, et pouvant
s’étendre aux zones de la paume et de la plante. Les vésicules
sont plus solides que celles de I’eczéma de contact classique
(fig. 2.20 et fig. 2.21) et apparaissent comme enchassées dans

ECZEMAS ET DERMATOSES SPO

I’épiderme. Il y a un prurit important. Ces vésicules sechent
en formant de petites 1ésions arrondies (fig. 2.22).

La figure 2.23 montre une dysidrose typique avec de volu-
mineuses vésicules bien limitées, occupant tout 1’épiderme,
avec spongiose. Leur toit est solide car il est constitué¢ de
I’épaisse couche cornée des zones acrales.

Ce sont la grande taille des vésicules et I'épaisseur de la couche
cornée qui donnent I'aspect de vésicules «enchassées». Elles
sont bien intra-épidermiques (fig. 2.24) mais sont plus solides.

K

Fig. 2.20 Dysidrose.

N

Fig. 2.21 Dysidrose : vésicules bien limitées au sein
d’un épiderme acanthosique.

Fig. 2.22

Dysidrose avec vésicules asséchées.

Fig. 2.24 Vésicules et spongiose.

Fig. 2.23 Dysidrose : vésicules recouvertes d’une couche
cornée épaisse.
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ECZEMA DE STASE

L’eczéma ou dermite de stase survient en cas d’insuffisance
veineuse chronique. Il s’agit d’une dermo-épidermite rare-
ment vésiculeuse cliniquement, avec suintement, squames
et croltes sur un fond d’cedéme; des anomalies pigmen-
taires a type de dermite ocre sont trés communes (fig. 2.25).
L’eczéma de stase résulte de I’cedéme permanent, de la pres-
sion augmentée et de facteurs exogenes irritants (savon, désin-
fectant) ou véritablement allergisants.

La figure 2.26 montre une fibrose du derme profond,
avec prolifération de vaisseaux dans le derme moyen et
superficiel et squame-crolite remplie de sérosité. Suivant
les cas, I’cedéme peut étre une composante majeure, quand

. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

il y a une insuffisance cardiaque notamment. Comme sur la
figure 2.27, cet cedéme est toujours inflammatoire. Le gros
plan (fig. 2.28) montre 1’cedéme et la prolifération de veinules
et de capillaires).

L'cedeme du derme superficiel a une traduction clinique
d’cedéme mou prenant le godet et les dépots d’hémosidérine
donnent I'aspect brun de dermite ocre. Les altérations de surface
sont directement liées a I'importante dermatite spongiforme.

K

Fig. 2.25 Eczéma de stase (dermo-épidermite).

N

Fig. 2.26 Dermite de stase : ;cedéme et inflammation
du derme et squame-crolte. /

Fig. 2.27 Eczéma de stase : cedéme diffus et infiltrat dermique.

Fig. 2.28 Dermite de stase : capillaires néoformés et dépots
d’hémosidérine.



DERMATITE ATOPIQUE

Il existe de multiples présentations de la dermatite atopique
(DA); en poussée aigué, on a un fond érythémateux, des
squames, un prurit majeur et un suintement (fig. 2.29). Les
grands enfants et les adultes ont des atteintes préférentielles
aux plis de flexion (fig. 2.30) ou I’on voit des excoriations et
des croites, ou une lichénification selon I’intensité du grat-
tage. Les enfants ont souvent des 1ésions dépigmentées mal
limitées (pityriasis alba) qui font suite a des médaillons d’ec-
zéma sec (fig. 2.31), sur fond de xérose. A la phase chro-
nique, on a des papules brillantes (fig. 2.32), qui rappellent
le lichen. Chez les adultes, il existe une atteinte préféren-
tielle de la téte et du cou, avec érythéme diffus et prurit chro-
nique, aboutissant a un épaississement diffus des téguments

ECZEMAS ET DERMATOSES SPONGIFORMES

(fig. 2.33). Dans d’autres cas, la DA peut se présenter comme
un eczéma nummulaire diffus et suintant (fig. 2.34).

Il n’est pas possible de faire la distinction entre une derma-
tite spongiforme au sens large et une DA. A la phase aigué, on
a une dermatite spongiforme avec parakératose et vésicules
remplies de sérosité (fig. 2.35), de lymphocytes, mais aussi de
cellules de Langerhans. Le derme est le siege d’un cedéme et
d’un infiltrat de cellules mononucléées avec des éosinophiles
(élément qui peut orienter vers la DA). A la phase chronique
(fig. 2.36), on a une acanthose hypertrophique de type liché-
nien, épaississement de la granuleuse, et couche cornée com-
pacte légérement parakératosique. Il n’y a plus de spongiose
ni d’exocytose. Au fort grossissement, on voit une fibrose des
papilles (fig. 2.37). L’infiltrat dermique est constitué¢ de cel-
lules mononucléées et de quelques €osinophiles.

Fig. 2.29 Dermatite atopique en poussée.

Fig. 2.30 Dermatite atopique avec atteinte des plis des coudes.

Fig. 2.31 Pityriasis alba, forme de I’enfant.

Fig. 2.32 Dermatite atopique chronique avec lichénification.

/

Fig. 2.33 Atteinte de la téte et du cou chez un adulte.

~

Fig. 2.34 Dermatite atopique : aspect nummulaire.

.
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Fig. 2.35 Dermatite atopique - dermatite spongiforme avec
vésiculation et infiltrat dermique.

Fig. 2.37 Acanthose sans spongiose, fibrose du derme
et infiltrat chronique contenant quelques éosinophiles.

AUTRES DERMATITES SPONGIFORMES

Les dermatites irritatives, les toxidermies médicamenteuses et
toutes les viroses responsables d’exanthémes peuvent se mani-
fester par une dermatite spongiforme peu spécifique. Au sein
de ce groupe, le pityriasis rosé de Gibert est particulier, car il
a une présentation histopathologique qui peut étre reconnue.

Fig. 2.38 Pityriasis rosé de Gibert.

Fig. 2.36 Dermatite atopique chronique avec lichénification,
infiltrat dermique contenant quelques éosinophiles.

PITYRIASIS ROSE DE GIBERT (PRG)

Le PRG est une maladie éruptive touchant les jeunes adultes,
et se présente sous forme de 1ésions de forme annulaire pré-
dominant au tronc (fig. 2.38), parfois trés profuses (fig. 2.39).
Il y a souvent une histoire caractéristique avec un médaillon
initial dit « héraldique» (fig. 2.39), plus grand que les autres,
et restant isolé avant I’éruption de multiples autres ¢léments
érythématosquameux, disposés sur le tronc en «branches de
sapin». Le renforcement annulaire périphérique de I’inflam-
mation est un des bons signes de la maladie (fig. 2.40).

Le PRG peut se reconnaitre a faible grossissement par son
architecture qualifiée par Edouard Grosshans d’«infiltrat
principalement papillaire». On voit sur les figures 2.41 et
2.42 une dermatite spongiforme, avec des papilles élargies,
limitées de part et d’autre par des crétes épidermiques un
peu amincies. La papille est souvent plus claire que le reste
du derme (fig. 2.42), ce qui peut rappeler I’érythéme poly-
morphe. La figure 2.43 montre [’amincissement des crétes
¢épidermiques et I’¢largissement de la papille, siege d’un infil-
trat de cellules mononucléées. Il existe une spongiose discréte
et une parakératose. Au sommet des papilles, on a une accu-
mulation d’cedéme qui peut faire penser a une vacuolisation
basale. La figure 2.44 montre des hématies extravasées, qu’on
peut voir en exocytose dans 1’épiderme avec quelques lym-

Fig. 2.39 Pityriasis rosé de Gibert - forme profuse avec grand
médaillon initial du cété gauche.



Fig. 2.40 Meédaillons érythématosquameux a renforcement
périphérique.

a e - oe

Fig. 2.43 Elargi

Fig. 2.42
avec cedéme.

Infiltrat principalement papillaire

phocytes; c’est évocateur du PRG mais non spécifique. Ce
type d’infiltrat principalement papillaire peut étre observé
aussi dans les capillarites purpuriques.

ERYTHRODERMIE

L’érythrodermie se définit comme un érythéme diffus tou-
chant au moins 90 % de la surface corporelle depuis au moins
6 semaines, ce qui la distingue des exanthémes. Les causes en
sont multiples. Les plus fréquentes sont un eczéma généra-
lisé, un psoriasis ou une toxidermie médicamenteuse. Parmi
les causes plus rares, on trouve le syndrome de Sézary, le pity-

ssement des papilles,
amincissement des crétes.

Fig. 2.41

Infiltrat principalement papillaire.

gl
SEA b

Fig. 2.44
en exocytose.

Infiltrat papillaire et hématies

riasis rubra pilaire, le lichen plan ou certains pemphigus. Les
signes cliniques ne sont souvent pas spécifiques et, en 1’ab-
sence d’antécédents clairs, ne permettent pas toujours d’iden-
tifier la cause. La figure 2.45 montre un érythéme diffus, un
épaississement des téguments et un aspect drapé dans le dos,
qui peuvent faire évoquer un syndrome de Sézary. Une toxi-
dermie médicamenteuse pourrait aussi étre en cause. Parfois,
on reste dans une situation d’attente sur le plan diagnostique
clinique et histologique, et I’on parle d’érythrodermie non
spécifique ou «homme rouge». Cette situation d’attente pré-
ceéde souvent le syndrome de Sézary avéré.
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Sur le plan histopathologique, les signes sont peu spéci- La présence de nécroses kératinocytaires et d’éosino-

fiques. Dans le meilleur des cas, on a un aspect évoquant ’'un  philes peut orienter vers une toxidermie. Au plus fort gros-
des diagnostics principaux, notamment le psoriasis, une toxi- sissement, un infiltrat dense avec exocytose de lymphocytes
dermie ou un lichen. Le plus souvent, il s’agit d’'une derma-  sans spongiose majeure doit faire évoquer le mycosis fon-

tite spongiforme chronique (fig. 2.46) avec infiltrat du derme goide ou le syndrome de Sézary (fig. 2.48). Dans ces cas,
superficiel plus ou moins dense; parfois, au contraire, il y a  I’immunomarquage permet de caractériser la population
peu d’infiltrat, mais un aspect cedémateux et discrétement  lymphocytaire.

spongiotique (fig. 2.47).

4 N

Fig. 2.45 Erythrodermie avec aspect drapé des Fig. 2.46 Erythrodermie avec dermatite spongiforme
téguments du dos. et infiltrat dermique peu spécifique.

\_ j

Fig. 2.47 Erythrodermie avec discréte dermatite spongiforme, Fig. 2.48 Dermatite spongiforme avec infiltrat dense et
infiltrat et ;cedéme du derme. exocytose de lymphocytes dans une érythrodermie.
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ou confluentes. Enfin, on peut aboutir au tableau de prurigo
nodulaire.

L’excoriation se caractérise par une perte de substance épi-
dermique, remplacée par une squame-crolte avec beaucoup de
sérosité, des cellules inflammatoires et des bactéries. Il existe des
dépdts de fibrine dans le derme superficiel et un infiltrat inflam-
matoire plus ou moins abondant (fig. 2.50). A la phase chro-
nique, I’épiderme est acanthosique (fig. 2.51, 2.52 et 2.53), avec
épaississement de la granuleuse et de la couche cornée. Il persiste
encore des dépdts fibrineux éosinophiles dans le derme superfi-
ciel, associés a un infiltrat inflammatoire et a une fibrose.

PRURIT ET PRURIGO

Le prurit est le principal signe fonctionnel cutané, défini
comme la sensation particuliére qui conduit au grattage. Sa
traduction clinique et histopathologique résulte du grattage
lui-méme, avec des excoriations (fig. 2.49), voire des ulcé-
rations quand il y a un prurit trés intense, notamment dans
les grands prurigos excoriés. Lorsque le prurit est chronique,
il y a un épaississement progressif de 1’épiderme qui devient
squameux et papuleux. On parle de lichénification, par ana-
logie clinique avec le lichen plan. Les papules sont isolées

4 - N

Fig. 2.49 Prurit avec lésions de grattage et crolites. Fig. 2.50 Excoriation avec absence d’épiderme, squame-
crolte éosinophile et dépot fibrinoide du derme superficiel.

\_ J

el

Fig. 2.52 Prurit chronique avec épaississement de I’épiderme

Fig. 2.51 Prurit chronique entrainant une lichénification. v L ; T -
et dépots éosinophiles a la jonction dermo-épidermique.

Fig. 2.53 Papules multiples lichénifiées.
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Dans le prurigo nodulaire, ou nodule de Picker (fig. 2.54),
on a une lésion papuleuse ou nodulaire bien limitée, avec
acanthose, papillomatose et trés épaisse hyperkératose ortho-
kératosique (fig. 2.55). La figure 2.56 montre I’énorme épais-

. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

sissement de la couche granuleuse et ’hyperkératose. Au fort
grossissement (fig. 2.57), on voit la fibrose du derme et I’infil-
trat de cellules mononucléées. Il n’y a pas de spongiose dans
cet épiderme acanthosique.

K

Fig. 2.54 Prurigo nodulaire.

Fig. 2.55 Lichénification nodulaire circonscrite.

j

Fig. 2.56 Prurigo nodulaire (lichénification) avec

hyperkératose.

Fig. 2.57 Acanthose, fibrose du derme et inflammation
dermique.
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La peau est un organe trés exposé aux maladies infectieuses,
qu'elles soient virales, bactériennes, fongiques ou parasitaires.
Elle est le site d'infections par inoculation, du fait de son
exposition directe aux agents infectieux de l'environnement,
ou transmises par des insectes. La peau est aussi 1'un des sites
d'expression des infections systémiques.

VIROSES A EXPRESSION CUTANEE

INFECTIONS A PAPILLOMAVIRUS
HUMAINS (HPV)

Les HPV sont une large famille de virus de la famille des
Papoviridae, dont plus de 120 sont identifiés dans des 1ésions
cutanéomuqueuses chez I'homme. Certains sont étroitement liés
a des Iésions cliniques spécifiques. Certains sont oncogenes.

Verrues plantaires

Les verrues plantaires sont de deux variétés : les verrues superfi-
cielles a HPV2, multiples et confluentes en placards kératosiques
(verrues en mosaique, fig. 3.1), et les myrmécies a HPV1, ver-
rues endophytiques profondes, douloureuses, isolées ou réduites
a quelques unités (fig. 3.2). Histologiquement, on voit dans une
myrmécie une hyperplasie papillomateuse endophytique et exo-
phytique de I'épiderme, avec une épaisse couche cornée (fig. 3.3
et 3.4). L'effet cytopathogéne HPV est souvent trés visible, sous
forme de halos clairs périnucléaires (koilocytes), de binucléa-
tion, et de granulations cytoplasmiques grossic¢res basophiles ou
éosinophiles dans la couche granuleuse (fig. 3.5).

Verrues vulgaires

Les verrues vulgaires siégent surtout sur les mains. Elles sont
exophytiques, a surface hémisphérique hérissée de saillies
kératosiques, parfois sillonnées de crevasses (fig. 3.6). Leur
nombre est variable. Les verrues péri-unguéales ou sous-
unguéales sont douloureuses (fig. 3.7). Histologiquement, il
s'agit d'une prolifération épidermique principalement exophy-
tique, papillomateuse, hyperkératosique, avec effet cytopa-
thogéne HPV (fig. 3.8, 3.9 et 3.10).

Fig. 3.1 Verrue plantaire en mosaique.

Dermatologie. De la clinique a la microscopie
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Fig. 3.2 Verrue plantaire.
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Fig. 3.3 Verrue plantaire. Fig. 3.4 Papillomatose exophytique. Fig. 3.5 Verrue plantaire - effet
cytopathogéne du HPV.

Fig. 3.6 Verrues vulgaires digitales. Fig. 3.7 Verrue vulgaire péri-unguéale.

Fig. 3.8 Verrue vulgaire. Fig. 3.9 Papillomatose exophytique. Fig. 3.10 Verrue vulgaire - effet
cytopathogéne HPV.
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Fig. 3.11 et 3.12 Verrues planes péribuccales.

Verrues planes

Les verrues planes sont de petites papules a peine
surélevées, couleur peau normale, jaune, ou brun
clair, siégeant sur le visage, le dos des mains, les
bras, les jambes et les genoux (fig. 3.11 et 3.12).
Histologiquement, 1'épiderme est a peine acantho-
sique, a surface plane (fig. 3.13) ou a peine verru-
queuse (fig. 3.14). On voit dans le haut du corps
muqueux et la couche granuleuse I'effet cytopatho-
gene HPV (fig. 3.15).

Fig. 3.13 Verrue plane. Fig. 3.14 Verrue plane peu Fig. 3.15 Verrue plane - effet
verruqueuse. cytopathogéne du HPV.

Verrues génitales

Les verrues génitales, ou condy-
lomes, sont des formations charnues
pédiculées, roses ou rouges, plus ou
moins exubérantes (fig. 3.16et3.17),
ou parfois des lésions plus planes
rosées, presque infracliniques.
Histologiquement, la prolifération
épidermique est trés exophytique, a
surface festonnée (fig. 3.18 et 3.19).
Les kératinocytes sont le siege d'ef-
fet cytopathogéne HPYV, sans atypie
kératinocytaire (fig. 3.20).

Fig. 3.18 Verrue génitale. Fig. 3.19 Verrue génitale - surface Fig. 3.20 Verrue génitale - effet 27
festonnée. cytopathogéne du HPV.



Epidermodysplasie verruciforme

L'épidermodysplasie verruciforme (EV) est une génoder-
matose caractérisée par une infection cutanée chronique
par certains HPV, liée a une mutation des génes EVERI ou
EVER2. Ces HPV incluent HPV5 et HPVS8 qui sont onco-
genes et affectent 90 % des malades. On décrit également
une phénocopie de 1'EV, ou pseudo-EV, chez des patients
immunodéprimés (greffés d'organes, SIDA). Les lésions
cliniques consistent en des papules squameuses ou kéra-
tosiques a type de verrues planes, confluentes en plaques,
et en macules érythémateuses finement squameuses pou-
vant faire évoquer un pityriasis versicolor (fig. 3.21).
Histologiquement, 1'épiderme est acanthosique, peu papil-
lomateux (fig. 3.22). L'effet cytopathogéne viral des HPV

OGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

impliqués est visible dans des colonnes verticales de 1'épi-
derme (fig. 3.23), avec des kératinocytes au cytoplasme gris
bleuté avec un halo périnucléaire (fig. 3.24).

Dans toutes les infections a HPV, ce sont l'intensité et |'ar-
chitecture de la prolifération kératinocytaire qui se traduisent en
lésion plus ou moins plate ou papillomateuse. Le caractére verru-
queux est di a I'hyperkératose, moins marquée dans les verrues
génitales, dont la clinique est plus celle de végétations. L'effet
cytopathogene est le plus souvent semblable. Cependant, dans
I'EV, I'effet cytopathogéne est particulier et reconnaissable, per-
mettant de différencier la Iésion d'une verrue plane.

J

K

Fig. 3.21 Epidermodysplasie verruciforme.

~

Fig. 3.23 Epidermodysplasie verruciforme.

Fig. 3.24 Epidermodysplasie verruciforme — détail
cytologique.



VIRUS DU GROUPE HERPES
Maladies a virus varicelle-zona

Les maladies a virus varicelle-zona (VZV) comprennent la
phase de primo-infection, la varicelle, et les épisodes de récur-
rence localisée, le zona.

La varicelle consiste cliniquement en une éruption dis-
séminée de macules rosées, vite surmontées d'une vésicule.
Rapidement, le liquide se trouble et la lésion s'ombilique,
se desséche et forme une crotte (fig. 3.25). Dans le zona,
I'éruption touche un ou plusieurs métameres. Elle est faite de
plaques érythémateuses se couvrant rapidement de vésicules,

Fig. 3.25 Varicelle-zona.

Fig. 3.26 Zona métamérique sur le bras.

MALADIES INFECTIEUS

parfois en bouquets, qui se flétrissent, se dess¢chent et for-
ment une crotite (fig. 3.26 et 3.27).

Histologiquement, les 1ésions de la varicelle (fig. 3.28)
et du zona sont trés proches. On observe une vésicule intra-
épidermique focale, soulignée par un abondant infiltrat lym-
phocytaire dermique périvasculaire superficiel et profond.
L'épiderme est nécrosé, siege d'un effet cytopathogéne de type
herpés (multinucléations en pile d'assiettes, noyaux vitreux,
inclusion intranucléaire) (fig. 3.29). Dans la varicelle, il existe
une vasculite nécrosante des petits vaisseaux dermiques
associée (fig. 3.30).

|
S
|
|

Fig. 3.27 Zona du trijumeau.

Fig. 3.28 Varicelle.

Fig. 3.29 Effet cytopathogéne du VZV.

Fig. 3.30 Nécrose épidermique
et vasculite dermique.
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Infections a virus herpes simplex 1
ou 2 (HSV1 ou 2)

Ces infections sont caractérisées par leur séquence : primo-
infection, latence, récurrences multiples. La primo-infection
s'accompagne de vésicules en bouquets, d'érosions grisatres
polycycliques muqueuses a liseré rouge, en zone buc-
cale ou génitale (fig. 3.31). Les récurrences herpétiques
consistent en une plaque érythémateuse précédant l'appa-
rition de quelques vésicules groupées en bouquet, laissant
place a une érosion suivie d'une crotte (fig. 3.32, 3.33 et
3.34). Histologiquement, la primo-infection ou la récurrence
montrent une vésiculation intra-épidermique (fig. 3.35)
avec nécrose kératinocytaire et effet cytopathogene de type

herpés (ﬁg. 3.36,3.37 et 3.38). Fig. 3.31 Primo-infection herpétique buccale.

Fig. 3.32 Récurrence herpétique étendue. Fig. 3.33 Récurrence herpétique génitale. Fig. 3.34 Récurrence herpétique
péri-anale.

Fig. 3.35 Herpés - Iésion vésiculeuse. Fig. 8.36 Nécrose, vésiculation Fig. 3.37 Effet cytopathogéne du HSV -
et effet cytopathogéne. noyaux vitreux, multinucléation.
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Fig. 3.38 Effet cytopathogéne Fig. 3.39 Herpés chronique Fig. 3.40 Herpés chronique -

du HSV - inclusion intranucléaire. pseudotumoral.

Les herpés chroniques sont cliniquement des masses
végétantes anogénitales ulcérées, parfois pseudotumorales.
Histologiquement, il existe un dense infiltrat dermique sur
fond de fibrose, constitué de trés nombreux plasmocytes poly-
typiques (fig. 3.39 et 3.40). L'effet cytopathogeéne épithélial
peut manquer dans ces formes chroniques.

Primo-infection a cytomégalovirus
(CMV)

La primo-infection a cytomégalovirus (CMV) est souvent
asymptomatique. Les déficits immunitaires acquis vont faci-
liter la réactivation du virus, qui peut se manifester dans la
peau sous la forme d'un exanthéme morbilliforme peu spé-
cifique, maculeux ou maculopapuleux (fig. 3.41). Comme
dans la plupart des exantheémes viraux (HHV6, parvovirus
B19, virus d'Epstein-Barr [EBV], rubéole, adénovirus), on
observe un infiltrat lymphocytaire périvasculaire peu spéci-
fique (fig. 3.42). Ici, cependant, on peut parfois voir de rares
inclusions cytomégaliques dans les cellules endothéliales der-
miques, avec un aspect en «ceil de hibou, souligné par 1'im-
munomarquage anti-CMV (fig. 3.43 et 3.44), confirmant la
nature du virus en cause.

plasmocytes sur fond fibreux.

Dans la varicelle, le zona et I'herpes, la Iésion élémentaire est
une vésicule intra-épidermique, qui correspond a la zone de
nécrose kératinocytaire et d'effet cytopathogene. L'intensité
de l'inflammation dermique et de la destruction épidermique
explique I'évolution cicatricielle de certaines Iésions.

Fig. 3.41 CMV - exanthéme.

Fig. 3.42 CMV - infiltrat périvasculaire. Fig. 3.43 Cellule endothéliale avec Fig. 3.44 Immunomarquage du CMV.
inclusion cytomégalique.
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POX- ET PARAPOXVIRUS
Molluscum contagiosum

Les molluscums contagiosums sont dus a un virus 8 ADN du
groupe Poxvirus. Cliniquement, ce sont des papules hémis-
phériques, translucides ou rosées, mesurant souvent moins de
5 mm de diamétre. Elles sont ombiliquées au centre, peuvent
étre uniques ou multiples, et sont parfois inflammatoires
(fig. 3.45 et 3.46). L'image histologique est caractéristique.
L'épiderme est acanthosique, invaginé en lobules réguliers
organisés autour d'un foyer central contenant de la kératine et
des corpuscules du molluscum contagiosum (fig. 3.47). Les
kératinocytes infectés contiennent un volumineux corps d'in-
clusion intracytoplasmique, d'abord granuleux éosinophile,

puis hyalin basophile (fig. 3.48 et 3.49).

Fig. 3.45 Molluscums contagiosums multiples.

-

Fig. 3.46 Molluscum contagiosum inflammatoire.

Fig. 3.47 Molluscum contagiosum.

Fig. 3.48 Molluscum contagiosum -
atteinte folliculaire.

Fig. 3.49 Molluscum contagiosum -
effet cytopathogéne.

Corrélation anatomoclinique

Le molluscum contagiosum est
I'exemple de la papule épider-
mique, dont le corps est consti-
tué de I'hyperplasie épidermique,
réguliere, en lobules invaginés
réguliers. Son architecture bien
limitée avec maturation centrale
explique I'ombilication clinique, et
la facilité a traiter ces lésions par
curetage.




Orf

L'Orf est dii a un parapoxvirus, transmis a I'homme par des
ovins ou caprins contaminés. La Iésion apparait au site d'ino-
culation, presque toujours sur la main. Il s'agit d'une papule
érythémateuse, qui devient nodulaire, ulcérée au centre
(fig. 3.50 et 3.51). La lésion se couvre ensuite d'une crolite
et guérit sans cicatrice. L'image histologique associe un infil-

MALADIES INFECTIEUSES

trat dermique inflammatoire abondant, avec des lymphocytes
activés, et une dégénérescence ballonisante des kératinocytes
du corps muqueux en bordure de 'ulcération, avec quelques
grains €osinophiles, correspondant a l'effet cytopathogéne
viral (fig. 3.52 et 3.53).

Les 1ésions du nodule des trayeurs, dues a un parapoxvirus
porté par certains bovins, sont trés proches cliniquement et
histologiquement de 1'Orf.

Fig. 3.50 Nodule d'Orf sur le dos de la main.

N

Fig. 3.51 Nodule d'Orf.

Fig. 3.53 Nodule d'Orf - effet cytopathogéne.
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AUTRES VIRUS
Syndrome « mains-pieds-bouche »

C'est une virose liée a des virus coxsackie ou d'autres
entérovirus de type echo. L'énanthéme buccal est anté-
rieur, constitué de vésicules vite rompues, laissant des
érosions grisatres a liseré rouge (fig. 3.54). L'exantheme
touche les mains et les pieds; il est constitué de vésicules

Fig. 3.54 Syndrome mains-pieds-bouche.

Fig. 3.55 Vésicules blanc-gris a
collerette inflammatoire.

ovalaires, oblongues, a toit blanc-grisatre, avec auréole
érythémateuse (fig. 3.55 et 3.56). L'image histologique est
celle d'une vésicule intra-épidermique bien limitée, avec
dégénérescence ballonisante modérée des kératinocytes,
nécrose, et quelques neutrophiles (fig. 3.57). Le derme
contient un infiltrat inflammatoire lymphocytaire s'éten-
dant peu au-dela de la vésicule (fig. 3.58).

Fig. 3.56 Vésicules oblongues
sur les orteils.

Fig. 3.57 Syndrome mains-pieds-bouche.

Fig. 3.58 Syndrome mains-pieds-bouche - nécrose
et ballonisation kératinocytaire bien limitée.
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Rougeole Histologiquement, 1'aspect est parfois peu spécifique, comme

dans beaucoup d'exanthémes viraux. Cependant, on peut par-
fois trouver une inflammation folliculaire, une nécrose folli-
culaire ou sébacée, et un effet cytopathogéne sous la forme de
cellules épithéliales syncytiales (fig. 3.61 et 3.62).

La rougeole est caractérisée par un énanthéme buccal évoca-
teur, un catarrhe oculonasal marqué, puis un exanthéme mor-
billiforme fait de petites maculopapules confluentes, touchant
le tronc, les membres et surtout le visage (fig. 3.59 et 3.60).

Fig. 3.59 Rougeole. Fig. 3.61 Rougeole - cellules épithéliales syncytiales.

Fig. 3.60 Rougeole - atteinte faciale. Fig. 3.62 Rougeole - nécrose de la glande sébacée.
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DERMATOSES BACTERIENNES

GERMES BANALS

Les principales infections bactériennes cutanées sont dues
a Staphyloccocus aureus, aux streptocoques pyogenes, a
Pseudomonas aeruginosa, voire aux germes anaérobies (fas-
ciite nécrosante, gangrenes). Il est habituel de les classer selon
les structures impliquées et la profondeur de l'atteinte, plutot
que par le germe en cause.

Fig. 3.63 Impétigo.

Fig. 3.64 Impétigo de I'adulte
sur pédiculose.

Impétigo

L'impétigo est la forme la plus superficielle des pyodermites. I1
prédomine chez l'enfant (fig. 3.63). Chez I'adulte, il s'agit sou-
vent de l'impétiginisation d'une autre dermatose (fig. 3.64). La
Iésion clinique initiale est une vésicule remplie de sérosité, mais
le diagnostic est plus souvent porté sur des lésions vésiculo-
pustuleuses bien limitées, avec suintement et croltes jaunatres,
dites mellicériques (fig. 3.63 et 3.64). L'image histologique est
celle d'une vésiculopustule sous-cornée, parfois intra-épider-
mique plus profonde, contenant des neutrophiles, de la sérosité,
et parfois quelques kératinocytes acantholytiques (fig. 3.65,
3.66 et 3.67). Plus tardivement, on observe une crotite faite
d'exsudat, de débris de neutrophiles et de germes.

Fig. 3.65 Impétigo - pustule
intracornée.

Epidermolyse staphylococcique aigué
;stc?h lococcal scalded skin syndrome
SS. 51}'

Cette affection atteint les trés jeunes enfants, et exceptionnel-
lement l'adulte insuffisant rénal. Cliniquement, I'exanthéme
scarlatiniforme prédominant dans les grands plis s'accompagne
rapidement d'un décollement superficiel épidermique en lam-
beaux (fig. 3.68). L'image histologique est celle d'un décollement
sous-corné tres peu inflammatoire, avec de rares neutrophiles et
de trés rares kératinocytes acantholytiques (fig. 3.69).

Fig. 3.68 Epidermolyse staphylococcique aigué (SSSS).

Fig. 3.66 Impétigo - pustule
intracornée et intra-épidermique.

Fig. 3.67 Acantholyse focale.

Corrélation anatomoclinique

Ces infections avec décollement épidermique superficiel sont
dues a des bactéries produisant des toxines exfoliantes, qui
détruisent les ponts d'union interkératinocytaires sous-cornés.

Fig. 3.69 Epidermolyse staphylococcique aigué (SSSS).



Folliculite suppurée et furoncle puration éliminant le follicule nécrotique sous forme d'un
bourbillon (fig. 3.71). Histologiquement, on voit des plages
suppurées de neutrophiles altérés dans 1'axe du follicule, au
niveau de l'ostium folliculaire, dans la folliculite superfi-
cielle (fig. 3.72). Dans la folliculite profonde et le furoncle,
la suppuration touche la partie profonde du follicule, qui est
détruit (fig. 3.73).

La folliculite suppurée et le furoncle correspondent a l'in-
fection du follicule pilosébacé. La lésion clinique de la fol-
liculite est une papulopustule érythémateuse folliculaire
(fig. 3.70). Le furoncle est plus profond. Il commence par
une induration chaude et douloureuse aboutissant a une sup-

Fig. 3.70 Folliculite suppurée. Fig. 3.71 Furoncle. Fig. 3.72 Folliculite superficielle. Fig. 3.73 Folliculite profonde.

Ecthyma

L'ecthyma est un impétigo creusant, habituellement sur les
membres inférieurs de patients précaires. Il s'agit d'une ulcé-
ration d'allure infectieuse, torpide (fig. 3.74). L'image histolo-
gique montre une ulcération superficielle (fig. 3.75 et 3.76),
avec infiltrat neutrophilique suppuré et nécrose du derme
superficiel (fig. 3.77).

L'ecthyma gangréneux est nosologiquement différent, cor-
respondant a une localisation cutanée infectieuse dans le cadre
d'une septicémie, souvent a Pseudomonas aeruginosa. 1l est
discuté dans le chapitre 14.

Fig. 3.74 Ecthyma - impétigo creusant.

Fig. 3.75 Ecthyma. Fig. 3.76 Ecthyma - début d'ulcération. Fig. 3.77 Ecthyma - infiltrat neutrophilique
et nécrose du derme superficiel.
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»

Erysipele
L'érysipele, ou dermo-hypodermite bactérienne non nécro-
sante, consiste cliniquement en un placard érythémateux
douloureux, chaud, et infiltré, avec bordure périphérique
parfois saillante, et extension centrifuge (fig. 3.78). Il est
classiquement décrit au visage, ou sur les membres infé-

rieurs, ou il est plus souvent bulleux (fig. 3.79). L'examen
histologique, rarement réalisé, montre une inflammation
dermo-hypodermique, sur un fond cedémateux (fig. 3.80).
L'infiltrat est fait de neutrophiles épars, dans les parois vas-
culaires, autour des vaisseaux ou en plages présuppuratives
(fig. 3.81 et 3.82).

Fig. 3.78 Erysipéle de la face. Fig. 3.79 Erysipéle bulleux.

Fig. 3.80 Erysipéle. Fig. 3.81 (Edéme dermo-hypodermique Fig. 3.82 Erysipéle - altérations
et neutrophiles. vasculaires focales.
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La dermo-hypodermite bactérienne nécrosante, ou fas-
ciite nécrosante, est une infection trés grave, survenant
sur terrain débilité. Cliniquement, la Iésion siége plutot
sur les membres. Elle débute par un cedéme érythémateux
mal limité, qui se couvre de bulles claires ou brunes, avec
apparition de zones de gangréne (ulcération nécrotique
cutanée, zone violacée insensible, voire crépitation sous-
cutanée) (fig. 3.83 et 3.84). Histologiquement, il existe une
nécrose suppurée du derme profond et sous-cutanée, s'éten-
dant le long des fascias, avec thrombose et nécrose vascu-
laire (fig. 3.85 et 3.86). La nécrose ischémique épidermique
s'installe secondairement.

Fig. 3.84 Fasciite nécrosante.

Fig. 3.85 Fasciite nécrosante.

MALADIES INFECTIE

Fig. 3.83 Fasciite nécrosante.

Fig. 3.86 Coulées suppurées nécrotiques le long d'un fascia.
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AUTRES BACTERIES
Borréliose

La borréliose est transmise a I'homme par morsure de tique.
Nous traiterons ici des manifestations de la borréliose euro-
péenne et de la borréliose de Lyme, liées a une infection
par les Borrelia burgdorferi, qui comprennent plusieurs
especes.

ERYTHEME MIGRANT

La phase précoce localisée de l'infection correspond a

I'érythéme migrant, survenant quelques jours a semaines
- aprés la morsure de tique. Il s'agit d'une macule érythéma-

teuse de croissance annulaire et centrifuge (fig. 3.87). Le
centre devient progressivement clair. Le point de piqlre cen-
tral peut étre visible (fig. 3.88). Histologiquement, il existe un
infiltrat interstitiel dermique lymphocytaire et plasmocytaire
peu abondant. La topographie périnerveuse de l'infiltrat est un
¢lément d'orientation (fig. 3.89 et 3.90).

RMATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 3.87 Borréliose précoce - érythéme migrant.

K

Fig. 3.88 Borréliose précoce - érythéme migrant et piqare
de tique centrale.

avec plasmocytes.

Fig. 3.89 Borréliose précoce - infiltrat interstitiel dermique.

Fig. 3.90 Borréliose précoce - infiltrat périnerveux
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LYMPHOCYTOME CUTANE BENIN Le caractére réactionnel des centres germinatifs est confirmé

par leur intense activité mitotique démontrée par marquage

Le lymphocytome cutané bénin borrélien est surtout en
ympRocy v o v Ki67 (fig. 3.95).

Europe, rarement aux Etats-Unis (souvent li¢ a Borrelia
afzelii). 11 s'agit de nodules fermes, rouges ou bruns, sié-
geant préférentiellement sur le visage, le lobe de l'oreille,

. . ; Corrélation anatomoclinique
le mamelon et la région génitale (fig. 3.91). La Iésion est : S

assez persistante, peut disparaitre et récidiver. L'image Il est parfois difficile devant un infiltrat lymphocytaire B dermique
histologique est celle d'une hyperplasie lymphoide der- avec follicules réactionnels, correspondant a un nodule cutané
mique (fig. 3.92), avec follicules lymphoides réactionnels érythémateux chronique, de différencier un lymphocytome bor-
(fig. 3.93). rélien d'un lymphome B cutané de la zone marginale. En faveur
L'organisation des lymphocytes B est nodulaire, régu- du second, on cherchera une monotypie plasmocytaire kappa
liere, bien visible sur I'immunomarquage CD20 (fig. 3.94). ou lambda dans la Iésion, et une clonalité lymphocytaire B.

Fig. 3.91 Lymphocytome borrélien. Fig. 3.93 Follicule lymphoide réactionnel.

Fig. 3.92 Lymphocytome cutané bénin. Fig. 3.94 Lymphocytome cutané Fig. 3.95 Lymphocytome
bénin-CD20. cutané bénin-Ki67.
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BORRELIOSE TARDIVE

Les phases tardives des borrélioses européennes peuvent
s'accompagner d'une acrodermatite chronique atrophiante.
Cliniquement, le début est insidieux, avec un érytheme
d'un membre, unilatéral, parfois rose violacé, avec empa-
tement cutané. Secondairement apparait une atrophie
dermo-épidermique (fig. 3.96 et 3.97). Histologiquement,
il existe un infiltrat lymphoplasmocytaire interstitiel der-
mique, parfois peu abondant (fig. 3.98), parfois en bande
pseudolichénoide sous-épidermique (fig. 3.99). La encore,
la topographie périnerveuse de l'infiltrat est évocatrice

| (fig 3.100).

Fig. 3.98 Borréliose tardive - atrophie épidermique
et plasmocytes.
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Fig. 3.96 Acrodermatite chronique atrophiante. Fig. 3.99 Borréliose tardive - infiltrat lympho-plasmocytaire.

Fig. 3.97 Borréliose tardive — érythéme unilatéral. Fig. 3.100 Borréliose tardive — plasmocytes périnerveux.
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lnfgcﬁons a Bartonella bacilliformis
et a Bartonella henselae

L'infection a Bartonella bacilliformis, en Amérique du Sud,
et l'infection a Bartonella henselae, ubiquitaire, sont respon-
sables de lésions cutanées assez proches. Il s'agit dans le pre-
mier cas des verruga peruana, et dans le deuxieme cas de
l'angiomatose bacillaire. L'angiomatose bacillaire ne survient
que chez les sujets trés fortement immunodéprimés, contrai-
rement aux verruga peruana. Les 1ésions cliniques sont des
papules ou nodules angiomateux cutanés. Histologiquement,
il existe une vasoprolifération localisée, dermique superfi-
cielle (fig. 3.101). Les capillaires sont associés a un infiltrat

MALADIES INFECTIEUSES

neutrophilique (fig. 3.102). Les cellules endothéliales et de
grandes cellules au sein de la Iésion ont un noyau volumi-
neux hyperchrome et un cytoplasme abondant, contenant un
matériel grisatre, correspondant aux bacilles intracellulaires
(fig. 3.103). Les bactéries sont mieux visibles en coloration
de Whartin-Starry.

Corrélation anatomoclinique

La prolifération capillaire localisée, nodulaire, fait évoquer his-
tologiquement un bourgeon charnu, ou un angiome capillaire,
expliquant I'aspect clinique trés angiomateux des Iésions.

Fig. 3.101 Angiomatose bacillaire.

Infections cutanées a corynébactéries

Ces infections comprennent I'érythrasma, la trichobactériose
axillaire, et la kératolyse ponctuée plantaire. Cette derniére a
un tableau anatomoclinique typique. Cliniquement, il existe
de multiples petits puits plantaires, conférant un aspect criblé,
sur un fond de macération (fig. 3.104). Histologiquement, il
existe une dissolution focale de la couche cornée (kératolyse),
bien limitée (fig. 3.105 et 3.106), associée a la présence de
bactéries nombreuses dans la couche cornée, visibles en colo-
ration standard (fig. 3.107).

Fig. 3.102 Capillaires et neutrophiles.

Fig. 3.103 Bactéries intracytoplasmiques.

Fig. 3.104 Kératolyse ponctuée plantaire.

Fig. 3.105 Kératolyse ponctuée.

Fig. 3.106 Kératolyse bien limitée et
corynébactéries.

Fig. 3.107 Corynébactéries dans la
couche cornée.
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TUBERCULOSE ET MYCOBACTERIOSES
ATYPIQUES

Tuberculose cutanée

Les manifestations cutanées de la tuberculose sont multiples.
Certaines formes sont historiques, et presque jamais rencon-
trées dans les pays a faible prévalence de la maladie (gommes,
miliaire, chancre tuberculeux, scrofuloderme). Dans ces pays,
on rencontre surtout 1'érythéme noueux et 1'érythéme induré
de Bazin, manifestations d'hypersensisibilité dans le cadre de
l'infection (traités dans les hypodermites). La tuberculose ver-
ruqueuse et le lupus tuberculeux sont dues a une réinocula-
tion ou a une dissémination hématogéne a partir d'un foyer

Fig. 3.112 Granulome avec zone de nécrose.

LA MICROSCORPIE

tuberculeux profond actif ou latent. La tuberculose verru-
queuse consiste en une plaque hyperkératosique dure a centre
crotteux s'affaissant progressivement, sur un site de réino-
culation (souvent la main). Le lupus tuberculeux est un pla-
card rouge violacé du visage ou du cou, a bords irréguliers
polycycliques, dont le centre s'affaisse et devient cicatriciel
(fig. 3.108 et 3.109). Histologiquement, dans les deux cas, on
voit un infiltrat granulomateux épithélioide dermique, sous un
épiderme hyperplasique (dans la zone érythémateuse infiltrée,
ou atrophique (au centre) (fig. 3.110 et 3.111). On peut voir
de rares petites zones de nécrose (fig. 3.112). La coloration de
Ziehl-Neelsen ne montre qu'exceptionnellement des bacilles
(fig. 3.113).

4 )

Fig. 3.109 Lupus tuberculeux.

Fig. 3.111 Granulomes épithélioides dermiques.
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Fig. 3.113 Tuberculose cutanée (coloration de Ziehl-Neelsen).



Mycobacterium marinum

Mycobacterium marinum, dont l'eau est le réservoir, est le
germe le plus fréquemment impliqué dans les mycobacté-
rioses cutanées, et est responsable du granulome des piscines
ou des aquariums. Il s'agit de 1ésions d'inoculation sur les
mains ou les avant-bras le plus souvent, suite a un traumatisme
minime, survenant chez des sujets immunocompétents. La ou

4 N

Fig. 3.114 Mycobacterium marinum - «granulome
des piscines».

Fig. 3.116 Mycobacterium marinum - infiltrat
granulomateux épithélioide et suppuré.

\_ j

les 1ésions sont des papules et nodules inflammatoires, kéra-
tosiques, pouvant s'ulcérer (fig. 3.114). Les 1ésions multiples
adoptent une disposition sporotrichoide (le long d'un trajet
lymphatique) (fig. 3.115). Histologiquement, il existe dans le
derme et I'hypoderme un infiltrat diffus, granulomateux épi-
thélioide et peu suppuré, avec de trés rares bacilles en colora-
tion de Ziehl-Neelsen (fig. 3.116 et 3.117).

Fig. 3.115 Mycobacterium marinum - lésions multiples.

Fig. 3.117 Mycobacterium marinum (coloration de Ziehl-Neelsen).
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Mycobactéries du groupe chelonae

Les mycobactéries du groupe chelonae (M. chelonae, M. abs-
cessus, M. fortuitum), a croissance rapide, sont responsables
d'infections cutanées des sujets immunodéprimés, ou plus
rarement immunocompétents, survenant sur des sites d'inocu-
lation (traumatisme, mésothérapie, infiltration, acupuncture,
tatouage). Le réservoir de ces mycobactéries est I'eau non sté-
rile, utilisée pour nettoyer les instruments ou diluer les pig-

Fig. 3.118 Mycobactériose atypique a Mycobacterium chelonae.

Fig. 3.120 Mycobactériose atypique - infiltrat
dermo-hypodermique.
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Fig. 3.122 Granulome épithélioide avec suppuration.

IE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

ments. Les 1ésions sont des nodules inflammatoires, pouvant
s'ulcérer et suppurer (fig. 3.118 et 3.119). Histologiquement, il
s'agit d'un infiltrat dermo-hypodermique, granulomateux épi-
thélioide, avec franche suppuration (fig. 3.120 et 3.121). La
présence de «trous» au sein d'un tel infiltrat doit faire sus-
pecter une origine infectieuse (fig. 3.122), et réaliser ici une
coloration de Ziehl-Neelsen qui montre un nombre élevé de
bacilles (fig. 3.123).

Fig. 3.119 Mycobactériose — nodules ulcérés et crolteux.

Fig. 3.121 Infiltrat granulomateux et a neutrophiles.
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Fig. 3.123 Multiples BAAR (bacilles acido-alcoolo-résistants;
coloration de Ziehl-Neelsen).
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Mycobacterium ulcerans
Mycobacterium ulcerans est l'agent de l'ulcére de Buruli,

Confrontation anatomoclinique

infection d'inoculation sévissant en milieu tropical, caracté- Les mycobactérioses tuberculeuses et atypiques sont carac-
risée par une ulcération cutanée profonde, avec une nécrose térisées histologiquement par leur capacité d'induire une
étendue et disséquante de la graisse sous les berges de l'ulcére. réaction granulomateuse épithélioide, plus ou moins suppu-
La Iésion débute par une plaque inflammatoire d'un membre, rée et nécrotique. L'infiltrat granulomateux explique I'infiltra-
qui s'ulcére rapidement (fig. 3.124). Histologiquement, on tion des lésions cutanées, parfois jaunatres et lupoides a la
voit une nécrose étendue dermique et surtout hypodermique, vitropression. Les mycobactéries a croissance rapide s'ac-
avec peu d'infiltrat, et de trés nombreuses mycobactéries a la compagnent d'une suppuration plus marquée, histologique-
coloration de Ziehl-Neelsen (fig. 3.125 et 3.126). Les granu- ment et cliniquement.

lomes épithélioides sont peu nombreux.

Fig. 3.124 Mycobactériose Fig. 3.125 Ulcére de Buruli - nécrose étendue Fig. 3.126 Mycobacterium ulcerans
(Mycobacterium ulcerans). et amas de mycobactéries. (coloration de Ziehl-Neelsen).
LEPRE

La lepre est une infection chronique a
Mycobacterium leprae, ou bacille de Hansen. Il
existe un grand polymorphisme clinique selon
la charge bacillaire des Iésions et la capacité de
réponse immunitaire cellulaire de I'hote.

Les formes tuberculoides sont paucibacillaires,
caractérisées par une bonne immunité cellulaire
contre le bacille. I existe un nombre limit¢ de
lésions cutanées, asymétriques, de grande taille,
maculeuses ou infiltrées, annulaires, a centre hypo-
chrome, avec une hypoesthésie (fig. 3.127 et 3.128).

Histologiquement, il existe un infiltrat granuloma- Fig. 8.127 Lépre tuberculoide - Fig. 3.128 Lépre tuberculoide -
teux épithélioide dermique, péri-annexiel et périner-  plaque hypochromique du coude. plaque unique a centre hypochrome
veux (fig. 3.129). Les filets nerveux sont infiltrés, et a bordure infiltrée.

voire détruits par l'infiltrat (fig. 3.130 et 3.131). La
coloration de Ziehl-Neelsen ne montre que de rares
bacilles (fig. 3.132, un bacille dans un filet nerveux).
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Fig. 3.129 Leépre tuberculoide - Fig. 3.130 Granulome Fig. 3.131 Leépre tuberculoide - Fig. 3.132 Lepre 47
infiltrat granulomateux superficiel tuberculoide autour d'un nerf. filet nerveux au sein d'un granulome. tuberculoide - bacillede "~
et profond. Hansen au sein d'un nerf

(coloration de Ziehl-Neelsen).



DERMATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Les formes 1épromateuses sont multibacillaires, avec une
réponse immunitaire cellulaire déficiente. I1 existe un nombre
¢élevé de lésions maculeuses ou plus souvent infiltrées,
constituant les lépromes. Ces papules et nodules infiltrés
érythémateux peuvent confluer en une infiltration diffuse
du visage (faciés 1éonin), du lobule des oreilles (fig. 3.133).
Histologiquement, l'infiltrat dermique diffus est constitué
d'histiocytes vacuolisés, dits cellules de Virchow, a renforce-
ment péri-annexiel et périnerveux, sans destruction nerveuse
(fig. 3.134 et 3.135). La coloration de Zichl-Neelsen révele
de nombreux bacilles, isolés ou groupés en amas (globi)
(fig. 3.136).

Fig. 3.133 Lépre Iépromateuse.
(Coll. Pr André Basset.)

Corrélation anatomoclinique

Dans la lepre, la confrontation de la clinique, de I'aspect his-
tologique et de la quantification bacillaire dans le suc der-
mique est primordiale pour classer au mieux la forme de la
maladie. Cette classification guide le traitement et la surveil-
lance, notamment dans les formes intermédiaires (borderline)
et |épromateuses polaires, sujettes aux états réactionnels

(réversion, érytheme noueux Iépreux).
Fig. 3.136 Lépre lépromateuse - bacilles et globi.
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MYCOSES

DERMATOPHYTOSES

Les dermatophytes se répartissent en trois genres dénommés
Trichophyton, Epidermophyton et Microsporum. 1ls induisent
des I¢ésions de la peau glabre, du cuir chevelu ou de la barbe
(teignes), et des ongles.

Dermatophytoses de la peau glabre

Les dermatophytoses de la peau glabre comprennent principale-
ment la dermatophytose circinée, la dermatophytose des grands
plis et celle des petits plis. La dermatophytose circinée se traduit
par des I¢ésions arrondies, érythémateuses, squameuses, prurigi-
neuses, a bordure vésiculopapuleuse ou micropustuleuse, avec
extension centrifuge (fig. 3.137 et 3.138). La dermatophytose
des grands plis forme un placard circiné érythématosquameux,

4 N

Fig. 3.137 Dermatophytose - circinée.

Fig. 3.140 Dermatophytose peu inflammatoire -
dermatose invisible.

MALADIES INFECTIEUS

s'étendant du pli inguinal a la cuisse, avec une bordure vési-
culopustuleuse (fig. 3.139). L'atteinte des petits plis constitue
l'intertrigo interdigital, le plus souvent localisé au 4¢ espace inte-
rorteil. Histologiquement, il peut y avoir peu de modifications
épidermiques et peu d'infiltrat (fig. 3.140) ou, au contraire, un
infiltrat marqué et des remaniements épidermiques (fig. 3.141).
L'épiderme est alors acanthosique, spongiotique, avec paraké-
ratose (fig. 3.142). L'aspect de pustule spongiforme sous-cor-
née a neutrophiles peut parfois mimer un psoriasis (fig. 3.143).
La présence de neutrophiles incite a réaliser une coloration au
PAS (periodic acid Schiff), qui montre les filaments mycéliens
dans la couche cornée (fig. 3.144).

Fig. 3.138 Dermatophytose a Microsporum canis.

Fig. 3.139 Dermatophytose des grands plis - bordure
pustuleuse.

Fig. 3.141 Dermatophytose - forme inflammatoire.
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Fig. 3.142 Acanthose, spongiose,
parakératose et exocytose de cellules
inflammatoires.

Teignes

Les teignes touchent le cuir chevelu ou la barbe, et ont pour
point commun une cassure du cheveu et des zones alopé-
ciques squameuses. On distingue habituellement les teignes
trichophytiques faites de petites plaques squameuses mal
limitées, parfois coalescentes (fig. 3.145) des teignes micros-
poriques en grandes plaques peu nombreuses (fig. 3.146).
Histologiquement, on voit un parasitisme de la tige pilaire
par des filaments (fig. 3.147). On parle de teigne endothrix

Fig. 3.143 Pustule spongiforme a
neutrophiles et parakératose.

Fig. 3.144 Filaments dermatophytiques
dans la couche cornée (coloration PAS).

lorsque les filaments pénétrent la tige pilaire (fig. 3.148 et
3.149), de teigne ectothrix lorsque les filaments restent autour
d'elle (fig. 3.150 et 3.151).

Le kérion, ou sycosis, est une teigne suppurée du cuir che-
velu ou de la barbe. Il s'agit d'un ou de plusieurs placards
tuméfiés, érythémateux, avec pustules folliculaires et écou-
lement purulent (fig. 3.152). Histologiquement, s'associe au
parasitisme pilaire une réaction inflammatoire suppurée der-
mique avec granulome résorptif autour des follicules détruits
(fig. 3.153 et 3.154).

Fig. 3.145 Teigne trichophytique - petites
plaques squameuses confluentes.

Fig. 3.146 Teigne microsporique -
grandes plaques.

Fig. 3.147 Teigne - filaments
parasitant la tige pilaire.




Fig. 3.148 Teigne endothrix.

Fig. 3.150 Teigne ectothrix. Fig. 3.151 Teigne ectothrix (coloration PAS).

Fig. 3.152 Kérion - teigne Fig. 3.153 Kérion - inflammation Fig. 3.154 Inflammation suppurée
inflammatoire suppurée. diffuse suppurée. péripilaire.
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CANDIDOSE

Les candidoses sont dues a des levures du genre Candida,
et surtout a Candida albicans. Outre les manifestations
muqueuses buccodigestives ou génitales, il existe des
infections cutanées candidosiques, le plus souvent limi-
tées aux grands ou aux petits plis (fig. 3.155 et 3.156). Ce
sont des intertrigos érythématopustuleux, formant un pla-
card rouge sombre peu infiltré, bien limité, marqué par une
collerette blanchatre. Le fond du pli est atteint, souvent
fissuraire. La biopsie cutanée montre une couche cornée
parfois parakératosique, avec des filaments et des levures
intracornées, et une inflammation sous-jacente variable
(fig. 3.157 et 3.158). Les filaments ont tendance a étre dis-
posés verticalement, perpendiculairement a la surface cuta-
née (fig. 3.159).

Fig. 3.155 Candidose des petits plis.

4 N

Fig. 3.157 Candidose cutanée.

Fig. 3.158 Filaments verticaux dans la couche cornée.

\_ j
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Fig. 3.159 Spores et filaments verticaux (coloration PAS).



PITYROSPOROSES

Ce sont les infections cutanées a Malassezia, anciennement
dénommée Pityrosporum ovale ou orbiculare. Malassezia est une
levure saprophyte de la peau, pouvant parfois devenir pathogéne.

Pityriasis versicolor

Le pityriasis versicolor est une infection superficielle a
Malassezia, formant de petites macules finement squameuses

Fig. 3.160 Pityriasis versicolor
dorsal.

Fig. 3.161 Pityriasis
versicolor — dermatose
invisible.

Folliculite pityrosporique

La folliculite pityrosporique consiste en de multiples petites
papules folliculaires, prurigineuses, parfois discrétement
pustuleuses sur le tronc (fig. 3.164). Au microscope, on voit
une discréte inflammation périfolliculaire (fig. 3.165, prin-
cipalement lymphocytaire, et des levures et quelques fila-
ments de Malassezia dans 1'ostium folliculaire (fig. 3.166
et 3.167).

Fig. 3.165 Folliculite
pityrosporique - discréte
inflammation.

Fig. 3.164 Folliculites
pityrosporiques.

MALADIES INFECTIEUSES

du tronc, de couleur jaune a brune, avec un érythéme incons-
tant (fig. 3.160). Les macules deviennent achromiantes sur peau
bronzée. Au microscope, le pityriasis versicolor fait partie des
dermatoses peu visibles, ou «invisibles» en coloration standard
(fig. 3.161). L'examen attentif trouve cependant une couche cor-
née épaissie, contenant des levures et des filaments nombreux,
encore plus visibles au PAS (fig. 3.162 et 3.163). Le mélange des
levures et des filaments réalise I'aspect de «spaghettis et boulettes
de viande».

Fig. 3.162 Pityriasis versicolor -
levures et filaments dans la
couche cornée.

(coloration PAS).

Corrélation anatomoclinique

Les infections & Malassezia suscitent une faible inflammation
histologiquement et cliniquement, le plus souvent sans neutro-
philes, donc sans suppuration. Les Malassezia interferent dans
la production et la distribution de la mélanine, ce qui explique
le caractére hypopigmenté ou hyperpigmenté des lésions.

: = L A
Fig. 3.167 Folliculite
pityrosporique - levures

de Malassezia dans
l'infundibulum.
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Fig. 3.166 Folliculite
pityrosporique - levures
et filaments dans I'ostium
folliculaire.
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CRYPTOCOCCOSE

Cryptococcus neoformans est une levure saprophyte de
I'environnement. Elle se développe chez I'immunodé-
primé, l'inoculation se faisant par voie cutanée ou pul-
monaire. L'inoculation cutanée est responsable de 1ésions
érythémateuses, nodulaires, ulcérées au site d'inoculation,
avec parfois dissémination sporotrichoide (fig. 3.168). Les
Iésions des formes disséminées sont des papulopustules,
des nodules ulcérés ou des papules ombiliquées rappelant le
molluscum contagiosum. Au microscope, on voit un infil-
trat dermique granulomateux suppuré (fig. 3.169 et 3.170).
Dans les histiocytes, les cellules géantes, et en situation
extracellulaire, on voit de multiples levures, rondes, dont
la taille varie de 4 a 20 microns (fig. 3.171 et 3.172). Le
PAS et le Grocott colorent la levure et sa paroi. On voit
en coloration standard et au bleu Alcian une capsule muci-
neuse bleutée autour de la paroi, permettant 1'identification
(fin halo).

Fig. 3.168 Cryptococcose d'inoculation cutanée - ulcération.

Fig. 3.169 Cryptococcose. Fig. 3.170 Cryptococcose - infiltrat granulomateux suppuré.

54 Fig. 3.171 Cryptococcose - multiples levures intra- Fig. 3.172 Cryptococcose (coloration de Grocott).
et extracellulaires.



MYCOSES A DEMATIEES

Les moisissures du groupe des Dématiées sont caractérisées
par la présence de mélanine dans les cellules fongiques en
culture.

Chromomycose

La chromomycose, ou chromoblastomycose, est due a plu-
sieurs agents pathogeénes du groupe des Dématiées. Elle sur-
vient en milieu tropical, par inoculation cutanée, souvent a
partir de bois ou de matériel végétal (réservoir). L'aspect est
celui d'un placard squameux, parfois kératosique, verruqueux,
ou pseudotumoral (fig. 3.173). Au microscope, I'épiderme
est hyperplasique, au-dessus d'un infiltrat dermique superfi-
ciel granulomateux, peu suppuré, contenant des levures pig-
mentées a l'aspect plurilobé ou segmenté (corps fumagoides)
(fig. 3.174, 3.175,3.176 et 3.177).

La Iésion clinique en plaque verruqueuse s'explique par I'hy-
perplasie épidermique réactionnelle importante au-dessus
d'un infiltrat dermique superficiel granulomateux.

Fig. 3.173 Chromomycose.

Fig. 3.174 Chromomycose.
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Fig. 3.175 Chromomycose - infiltrat granulomateux et levures
pigmentées.

Fig. 3.176 Chromomycose - levures pigmentées.
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Fig. 3.177 Chromomycose (coloration PAS).
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Alternariose

L'alternariose est une phaeohyphomycose cutanée d'ino-
culation, survenant chez des individus immunodéprimés
(greffés d'organes surtout). Le réservoir est souvent végétal
(bois, épine, écharde). Les 1ésions sont nodulaires, exophy-
tiques, parfois ulcérées (fig. 3.178 et 3.179). Au micros-
cope, on observe, sous une ulcération épidermique, un
bourgeon charnu suppuré, et un infiltrat plus ou moins gra-
nulomateux (fig. 3.180). On voit des structures fongiques
formant des filaments irréguliers, légérement pigmentés, a
bords non paralleles, et des pseudolevures (fig. 3.181 et
3.182).

Fig. 3.178 Alternariose.

Fig. 3.179 Alternariose - nodule ulcéré. Fig. 3.180 Alternariose - ulcération et bourgeon charnu
suppuré.

56 Fig. 3.181 Alternariose - structures fongiques. Fig. 3.182 Alternariose - filaments irréguliers
et pseudolevures (coloration PAS).
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Tinea nigra >
La tinea nigra est une infection palmaire ou plantaire a z
champignon noir filamenteux, limitée a la couche cornée.
Cliniquement, il s'agit d'une ou de plusieurs macules brunes a
noires (fig. 3.183). Les filaments dans la couche cornée sont
pigmentés (fig. 3.184).

T N
Fig. 3.184 Tinea nigra (coloration PAS).

Corrélation anatomoclinique

Ces lésions sont parfois prises cliniquement pour des proliféra-
tions mélanocytaires acrales, du fait de la pigmentation du cham-
pignon filamenteux, conférant un aspect pigmenté clinique.

Fig. 3.183 Tinea nigra.

INFECTIONS PROFONDES A GRAINS L'aspect clinique est typique (fig. 3.185 et 3.186). Les grains
dans I'exsudat sérosanglant sont blancs, jaunes, rouges ou noirs
selon I'espece en cause. Au microscope, on voit une suppura-
tion profonde et une fibrose cicatricielle dermo-hypodermique
(fig. 3.187), avec présence de grains fongiques, ici pigmentés
(fig. 3.187 et 3.188), faits de filaments fongiques épais, PAS
positifs (fig. 3.189).

Les infections profondes a grains correspondent a une infec-
tion d'inoculation cutanée et sous-cutanée chronique, donnant
lieu a une tuméfaction inflammatoire pseudotumorale, avec
fistulisation et écoulement de matériel sérosanglant contenant
des granules parfois visibles a I'eeil nu. L'infection siege de
maniére prédominante au pied, et on parle de mycétome pour
décrire son aspect clinique typique. Les granules, ou grains,
sont définis comme une colonie d'agents infecticux, visibles
au microscope. Plusieurs agents infectieux peuvent donner
des grains, et un aspect de mycétome. Corrélation anatomoclinique

Sur la figure 3.187, on voit en superficie un grain fongique

Mycetomes fonglques pigmenté sortir d'une ulcération épidermique. Cette image

Les mycétomes fongiques, eumycétomes, ou pied de Madura, correspond a I'exsudat sérosanglant contenant les grains.
sont dus a des champignons filamenteux parfois pigmentés.

a N

Fig. 3.185 Mycétome fongique - cheville. | Fig. 3.186 Mycétome fongique - cuisse. Fig. 3.187 Mycétome fongique. 57
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Fig. 3.188 Mycétome fongique - grains fongiques pigmentés.

Actinomycétome

L'actinomycétome est une infection des tissus mous pouvant
s'étendre a la peau, en rapport avec la prolifération de bacté-
ries filamenteuses endogeénes, saprophytes des cavités natu-
relles (buccale, digestive, respiratoire, génitale) et formant
des grains. Ici, il s'agit d'une actinomycose d'origine diges-
tive, avec atteinte de la paroi lombaire et nodule cutané ulcéré

Fig. 3.189 Mycétome fongique (coloration PAS).

(fig. 3.190). Au microscope, au sein d'un infiltrat suppuré pro-
fond, on voit un grain actinomycosique, violacé, avec colle-
rette rosée en périphérie (phénomeéne de Splendore-Hoeppli)
(fig. 3.191 et 3.192). Les fines bactéries filamenteuses
prennent légerement le Grocott et le Ziehl-Neelsen, mais leur
longueur et leur épaisseur sont bien plus petites que celles des
filaments de I'eumycétome (fig. 3.193).

K

Fig. 3.190 Actinomycétome.

N
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Fig. 3.191 Actinomycétome - grain actinomycosique
et infiltrat suppuré.

Fig. 3.192 Actinomycétome - phénoméne
de Splendore-Hoeppli.

Fig. 3.193 Actinomycétome (coloration de Grocott).
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Bofriomycase a des grains bactériens a germe banal (staphylocoque doré,
streptocoques). Au microscope, on voit au sein d'une sup-
puration dermique des grains bactériens, ici @ Gram posi-
tif (fig. 3.194, 3.195 et 3.196). La culture microbiologique
confirme le diagnostic.

La botriomycose est une affection bactérienne exceptionnelle,
correspondant a une suppuration cutanée chronique, pouvant
ressembler & une actinomycose ou a un mycétome, mais due

Fig. 3.194 Botriomycose. Fig. 3.195 Botriomycose - grains bactériens dans la nécrose.

Fig. 3.196 Botriomycose - grains a Gram positif.
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MYCOSES A CHAMPIGNONS DIMORPHES

Le dimorphisme fongique est défini par une morphologie dif-
férente a 1'état parasitaire (forme levure) de la morphologie
du champignon en culture (forme filamenteuse). Ce groupe
comprend la blastomycose, la coccidioidomycose, les his-
toplasmoses, la paracoccidioidomycose, la pénicilliose et la
sporotrichose.

En dehors de la sporotrichose qui est d'inoculation cuta-
née, ces mycoses sont presque toujours contractées par inha-
lation pulmonaire, avec dissémination cutanée secondaire.
La distribution géographique est variable selon I'agent en
cause. La clinique des Iésions de dissémination secon-
daire cutanée, apres l'inhalation pulmonaire des levures, est
polymorphe.

Exemple de la pénicilliose

On voit souvent des papules, des nodules, ou des pla-
cards abcédés. Un aspect évocateur est la présentation
sous forme de papules ombiliquées a type de molluscum
contagiosum (fig. 3.197). L'examen histologique montre
un infiltrat dermique granulomateux et suppuré diffus, qui
fait évoquer une origine infectieuse, et dans lequel on peut
déja deviner un parasitisme intra- ou extramacrophagique
(fig. 3.198). L'identification de l'espece en cause est parfois
possible sur coloration de Grocott ou PAS, selon la taille de
la levure et son mode de bourgeonnement. Ici, les multiples
levures de trés petite taille correspondent a une pénicilliose
(fig. 3.199).

Quelques reperes pour identifier les différentes especes de
champignons dimorphes sont fournis ci-apres :

= blastomycose : nord et sud-américaine; levures rondes,
15 a 30 microns ; bourgeonnement unique a base large;

Fig. 3.199 Pénicilliose - nombreuses petites levures
intracytoplasmiques (coloration de Grocott).

= coccidioidomycose : Etats-Unis, Amérique centrale et du
Sud; sphérules peu nombreuses, de grande taille (10 a
80 microns) ; endospores multiples;

= histoplasmose américaine : variante capsulatum; levures
rondes, petites, a bourgeonnement étroit ;

= histoplasmose africaine : variante duboisii; levures rondes,
plus grandes (10 microns environ);

= paracoccidioidomycose : Brésil; levures rondes d'assez
grande taille ; bourgeonnement en «roue de timonier»;

= sporotrichose : régions tropicales; spores peu nombreuses,
rondes ou ovales de 4 a 6 microns; présence de corps

Fig. 3.197 Pénicilliose - papules érythémateuses ombiliquées. astéroides.
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HYALOHYPHOMYCOSES

Ce sont des infections a champignons filamenteux non der-
matophytiques et non pigmentés. L'aspergillose et la fusariose
sont les plus représentatives de ce groupe.

Chez les patients immunodéprimés, ces deux champignons
sont responsables d'infections systémiques. Les 1ésions cuta-
nées sont des nodules ou plaques inflammatoires qui peuvent

se nécroser et s'ulcérer (fig. 3.200). Histologiquement, on
voit un infiltrat suppuré dermique profond, parfois peu abon-
dant du fait de la neutropénie des patients (fig. 3.201). On
voit des filaments au sein de l'infiltrat polymorphe et de la
nécrose (fig. 3.202 et 3.203). Ces filaments septés, branchés
a 45°, correspondent ici a une infection a Aspergillus fumi-
gatus (fig. 3.204).

K

Fig. 3.200 Aspergillose.

N

Fig. 3.204 Aspergillose - filaments septés et branchés
a 45° (coloration de Grocott).

,.\. :

Fig. 3.201

Aspergillose - infiltrat
suppuré dermique profond.

Fig. 3.202 Aspergillose - filaments
et infiltrat inflammatoire.

gl

Fig. 3.203 Aspergillose — nécrose
et filaments fongiques.
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MUCORMYCOSES

Ce sont des infections opportunistes dues aux Mucorales, parmi
lesquels les Rhizopus sp. sont les plus fréquemment impliqués.
Elles touchent les patients diabétiques mal équilibrés ou les
patients immunodéprimés par les chimiothérapies. Le champi-
gnon se développe au niveau d'une effraction cutanée (brilure,
plaie), responsable d'une nécrose rapidement extensive des tissus

o

Fig. 3.205 Mucormycose - ulcération
en surface et filaments.

PARASITES ET ARTHROPODES

GALE

La gale humaine est due a une infection cutanée a Sarcoptes
scabiei, un acarien parasite humain obligatoire. Le prurit est
au premier plan. Les 1ésions cliniques touchent les zones géni-
tales, axillaires, les seins, les fesses et les mains. Le visage
est épargné. L'éruption est parfois eczématiforme peu spéci-
fique (fig. 3.208). Il faut s'attacher a trouver des sillons sca-
bieux, mieux visibles au test a I'encre (fig. 3.209), petits sillons
sinueux de quelques millimétres. L'éruption chez le nourris-

Fig. 3.208 Gale.

Fig. 3.206 Mucormycose - filaments
irréguliers, non septés, branchés.

Fig. 3.209 Gale - sillons

OGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

adjacents (tableau proche d'une gangréne ou d'une fasciite nécro-
sante). L'examen histologique révéle, sous un épiderme ulcére,
des remaniements inflammatoires nécrotiques et suppurés, au
sein desquels les filaments sont nombreux (fig. 3.205). Ces fila-
ments sont pléomorphes, non septés, de largeur variable, a paroi
mince, et a branchement orthogonal (fig. 3.2006). Ils pénétrent et
détruisent les vaisseaux sanguins (fig. 3.207).

Fig. 3.207 Mucormycose - destruction
vasculaire, avec filaments intravasculaires.

son peut toucher les plantes, sous forme de papules et vési-
cules (fig. 3.210). Au microscope, on voit un infiltrat dermique
superficiel périvasculaire fait de lymphocytes et d'éosino-
philes, avec une spongiose épidermique (fig. 3.211). Cet aspect
de prurigo avec éosinophiles doit toujours faire évoquer la pos-
sibilité d'une scabiose. Le sarcopte peut étre visualisé dans la
couche cornée, dans la galerie qu'il creuse (fig. 3.212).

Le sarcopte creuse une galerie dans la couche cornée, qui se
traduit cliniquement par le sillon scabieux.

Fig. 3.210 Gale du nourrisson.

scabieux visibles au test a I'encre.

Fig. 3.211 Gale.

Fig. 3.212 Gale - sarcoptes dans la couche cornée.



LESIONS CUTANEES DUES
AUX ARTHROPODES

Il en existe plusieurs modes Iésionnels. 11 peut s'agir de 1ésions
secondaires a des substances vésicantes contenues dans 1'hé-
molymphe de l'insecte, résultant de 1'écrasement de 1'insecte
sur la peau (cantharides, paederus), ou de 1ésions secondaires
a des substances toxiques secrétées par les poils ou écailles
(chenilles processionnaires).

Les piqures peuvent étre venimeuses (abeilles, frelon,
guépe), ou non (moustiques, puces, punaises). Pour les arai-
gnées, on parle de morsure, venimeuse ou non. L'intensité des
réactions aux piqires non venimeuses est variable d'un indi-

4 N

Fig. 3.213 Piqdre d'insecte - disposition linéaire.

vidu a 'autre, et d'un insecte a l'autre. Ces réactions sont secon-
daires aux substances irritantes contenues dans la salive de
l'insecte piqueur. Les Iésions sont des papules érythémateuses
cedémateuses (fig. 3.213) a disposition souvent linéaire. Elles
siégent sur les parties exposées (fig. 3.214). Au microscope,
on voit un infiltrat dermique superficiel et profond, avec un
cedéme important (fig. 3.215 et 3.216). L'infiltrat est poly-
morphe, composé de lymphocytes, et d'une quantité variable
de neutrophiles et d'éosinophiles (fig. 3.217 et 3.218). Dans
les réactions intenses, par exemple aprés morsure d'araignée
ou piqlire de punaise de lit, on peut voir une vasculite nécro-
sante associée.

Fig. 3.214 Piqlre d'insecte.

Fig. 3.216 Piqlre d'insecte — cedéme et infiltrat polymorphe.

Fig. 3.217 Piqdre d'insecte - infiltrat périvasculaire polymorphe.

Fig. 3.218 Piqilre d'insecte - neutrophiles et éosinophiles.
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La dermatite des nageurs correspond a un prurigo sur-
venant apres baignade en eau douce des étangs et des lacs
(fig. 3.219). Elle est due a la pénétration transcutanée de cer-
caires parasitant les canards (7richobilharzia ocelata), qui
sont en impasse chez I'homme et meurent rapidement.

Corrélation anatomoclinique

L'cedeme dermique de la réaction a piglre d'insecte est par-
fois tellement marqué qu'il provoque un décollement bulleux
épidermique par cedeme du derme superficiel, se traduisant
cliniquement par une Iésion bulleuse.

HELMINTHIASES

Les helminthiases sont les infections parasitaires par des vers,
que I'on peut classer en nématodes (vers plats), cestodes (vers
plats segmentés), trématodes (vers plats non segmentés).

Onchocercose

L'onchocercose est transmise par les simulies, en Afrique et
Amérique centrale. Les filaires adultes vivent dans des formations
nodulaires enkystées hypodermiques (onchocercomes) (fig. 3.220
et 3.221). Les microfilaires peuvent parfois se voir dans le derme
a l'état libre (fig. 3.222 et 3.223). La maladie évolue vers un prurit
intense, prédominant sur les membres, s'accompagnant de liché-
nification, d'excoriation et d'llots de dépigmentation, réalisant l'as-
pect de peau 1éopard, ou jambe craw-craw (fig. 3.224).

Fig. 3.224 Peau léopard - jambe craw-craw.

i =
R

Fig. 3.222 Microfilaire tissulaire dermique.

Fig. 3.219 Dermatite des nageurs.

-~

Fig. 3.220 Onchocercome.

Fig. 3.221 Onchocercome - ver mature.

Fig. 3.223 Microfilaire d'onchocercose.



Larva migrans cutanée

La larva migrans cutanée est liée a la pénétration transépider-
mique de larves d'ankylostomes de divers animaux. La lésion
sicge dans la zone du contact avec le sol souillé par les déjec-
tions animales (main, pied, fesse). Il s'agit d'un cordon érythéma-
teux a trajet serpigineux, progressant de quelques millimétres a
centimeétres par jour (fig. 3.225). La larve, en impasse parasitaire
chez 'homme, meurt en quelques semaines. Histologiquement,
la biopsie de I'extrémité du cordon peut parfois montrer la larve
dans sa galerie sous-épidermique, avec un minime infiltrat
inflammatoire lymphocytaire et éosinophilique dermique super-
ficiel (fig. 3.226 et 3.227).

Fig. 3.225 Larva migrans cutanée sur la fesse.

Fig. 3.227 Larve sous-épidermique.

Anguillulose

L'anguillulose, ou strongyloidose, est due a Strongyloides
stercoralis. C'est une infection avant tout digestive. Elle peut
donner lieu a une dermatite rampante a anguillule dans la
région péri-anale lorsque les larves pénétrent I'épiderme au
cours d'un cycle de réinfestation. Surtout, chez l'immunodé-
primé, on peut observer une anguillulose maligne, au cours
de laquelle il existe une hyperinfestation systémique par les
larves d'anguillule. Le tableau clinique est sévere. Les 1ésions
cutanées évocatrices sont un purpura abdominal péri-ombi-
lical en empreinte de pouce (fig. 3.228). Au microscope, le
derme est peu inflammatoire et contient de trés nombreuses
larves, dont certaines intravasculaires (fig. 3.229 et 3.230).
Le passage transpariétal vasculaire des larves s'accompagne
d'extravasation d'hématies, responsable du purpura clinique.

Fig. 3.230 Anguillulose - larve intravasculaire. 65—
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Infection a Taenia solium : cysﬁcercose larves cysticerces qui forment des nodules dermo-hypoder-
miques rénitents (fig. 3.231). L'exérése d'un nodule montre la
structure kystique du parasite (fig. 3.232). Dans I'hypoderme,
on voit la paroi du kyste parasitaire, focalement calcifiée,
contenant le scolex (fig. 3.233 et 3.234).

Parmi les cestodes, Taenia solium peut étre responsable
de manifestations cutanées via ses larves cysticerques. Ce
tableau de cysticercose correspond a une infestation par les

Fig. 3.231 Cysticercose - nodule sous-cutané rénitent.

Fig. 3.232 Cysticercose - exérése d'un kyste.

L
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Fig. 3.234 Cysticercose - scolex et paroi calcifiée du kyste. Fig. 3.233 Cysticercose - exérese d'un kyste.
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Schistosomiases

Les schistosomes sont des trématodes, vivant dans presque
toutes les zones tropicales. Selon leur espéce, ils sont res-
ponsables de schistosomiase urinaire ou digestive (égale-
ment appelée bilharziose). Les larves cercariennes pénétrent
la peau lors d'un contact avec I'eau douce (riviére, lacs). Les
vers adultes vivent surtout dans la circulation veineuse porte
ou pelvienne. Les ceufs de schistosome sont présents dans la
paroi vésicale, ou dans la peau de la zone pelvienne (péri-
anale, inguinale, vulvaire). Ce sont des 1ésions papulonodu-
laires, végétantes, parfois pseudotumorales (fig. 3.235). Au
microscope, on voit un infiltrat inflammatoire granulomateux
suppuré dermique soulevant I'épiderme, contenant les ceufs
de schistosomes (fig. 3.236, 3.237 et 3.238). Rarement, on

peut voir les vers schistosomes adultes dans la 1ésion cutanée i . . . .
(ﬁg 3 239) Fig. 3.235 Schistosomiase - bilharziose.

Fig. 3.237 Infiltrat polymorphe et ceufs de schistosome.

a

Fig. 3.238 CEufs de schistosome. Fig. 3.239 Schistosomes adultes - femelle dans le canal
gynécophore du male.
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INFECTIONS A PROTOZOAIRES
Leishmanioses

Les leishmanioses sont des infections a
protozoaires, transmises par la piqure
des phlébotomes. Il en existe diverses
especes selon la région du globe. La
majorit¢ d'entre elles donnent des
lésions cutanées, certaines des formes
cutanéomuqueuses.

La leishmaniose cutanée survient dans un
site exposé aux piqures d'insecte, dans les
semaines suivant la piqire. L'aspect typique
est celui d'un papulonodule crofiteux sur
base érythémateuse (fig. 3.240 et 3.241). Les Fig. 3.240 Leishmaniose cutanée. Fig. 3.241 Leishmaniose - nodule
Iésions peuvent étre multiples, par piqlres ulcérocroiteux.
multiples, ou disposées de maniére sporo-
trichoide liées a une dissémination lymphatique du parasite. hyperplasique (fig. 3.243), ou ulcéré (fig. 3.244). L'infiltrat
Au microscope, il existe un infiltrat dermique diffus super- est granulomateux, parfois trés riche en histiocytes (fig. 3.243
ficiel et profond (fig. 3.242). L'épiderme est modérément et 3.245), parfois plus lymphoplasmocytaire (fig. 3.246).

Fig. 3.242 Leishmaniose. Fig. 3.243 Infiltrat dermique diffus. Fig. 3.244 Hyperplasie épidermique
et ulcération.

68 Fig. 3.245 Leishmaniose - infiltrat riche en histiocytes. Fig. 3.246 Leishmaniose - infiltrat lymphoplasmocytaire.
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Les corps de Leishman sont intracytoplasmiques dans les
macrophages, parfois nombreux, parfois plus difficiles a
trouver (fig. 3.247 et 3.248). La coloration de Giemsa apporte
peu pour leur identification sur coupe tissulaire.

Fig. 3.247 Infiltrat lympho-histio-plasmocytaire et nombreux Fig. 3.248 Deux corps de Leishman intracytoplasmiques.
corps de Leishman.

Amibiases

Les amibiases ont rarement des atteintes cutanées. Il s'agit le Acanthamoeba, Naegleria et Balamuthia sont des amibes
plus souvent d'une extension péri-anale a partir d'une amibiase fréquentes telluriques, parasites occasionnels de I'homme,
digestive a Entamoeba histolytica. On voit alors une lésion  en contexte d'immunodépression. L'atteinte cutanée est rare,
végétante ulcérée péri-anale (fig. 3.249). La biopsie montre sous forme de pustules, de papulonodules et d'ulcérations
dans l'infiltrat des amibes au stade trophozoite, avec une chroniques. Histologiquement, on peut identifier le tropho-

forme ronde, un petit noyau condensé, un cytoplasme abon-  zoite au sein d'un infiltrat granulomateux suppuré nécrosant.
dant contenant des hématies (fig. 3.250). Leur cytoplasme est Il s'agit d'une grande cellule avec un petit noyau condensé et
trés coloré par le PAS. un cytoplasme granuleux PAS positif (fig. 3.251).

Fig. 3.250 Amibiase péri-anale a Entamoeba histolytica. Fig. 3.251 Balamuthia mandrillaris.
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TUNGOSE

La tungose est due a la pénétration dans I'épiderme d'une puce
intertropicale, Tunga penetrans ou puce-chique (fig. 3.252).
La lésion siége le plus souvent sur le pied, sous la forme d'une
tuméfaction nodulaire centrée par le parasite, avec une collerette
kératosique (fig. 3.253). Au microscope, la puce est enchassée
dans I'épiderme (fig. 3.254). Elle a une paroi chitineuse, au sein
de laquelle on voit les organes intraparasitaires (fig. 3.255).

Fig. 3.253 Tunga penetrans - puce chique.

Fig. 3.255 Tungose - organes intraparasitaires.
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Sil'on exclut les verrues génitales (chapitre 3), la syphilis est
la principale maladie sexuellement transmissible qui fasse
'objet régulicrement de biopsies, principalement a la phase
secondaire ou les Iésions sont parfois difficiles a identifier,
ce qui a valu a la maladie le surnom de « grande simulatrice ».

La syphilis résulte de l'infection par Treponema pallidum,
transmis lors des contacts sexuels ou parfois par voie transpla-
centaire (syphilis congénitale).

PHASE PRIMAIRE - CHANCRE

Le chancre est souvent génital, notamment sur le pénis ou la
vulve, mais il peut aussi étre buccal, anal ou rectal ; toutes les
localisations sont en fait possibles. Il s'agit d'une ulcération
propre, indolore (fig. 4.1), entourée d'une zone érythémateuse
et associée a des adénopathies. Le diamétre va de 0,5 a 1 cm,
et le fond de la Iésion est induré (fig. 4.2); il régresse sponta-
nément apres 15 jours.

Le chancre est une ulcération, avec en surface un enduit
fibrinoleucocytaire contenant des colonies bactériennes
(fig. 4.3) et un infiltrat majeur sur toute la hauteur du
derme, avec une nette prédominance de plasmocytes. Les
vaisseaux sont souvent de forme anormale avec des cellules
endothéliales turgescentes (fig. 4.4) et images d'occlusion

Fig. 4.1 Chancre syphilitique inflammatoire et induré.

Dermatologie. De la clinique a la microscopie
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de la lumiére. La nécrose peut s'étendre au derme super-
ficiel. La figure 4.5 montre l'aspect trés €¢osinophile de la
surface et un infiltrat dense sous-jacent, riche en plasmo-
cytes. L'immunomarquage antitréponéme est tres fiable et a
remplacé les colorations argentiques (fig. 4.6) ; il permet de
démontrer trés facilement la présence d'innombrables tré-
ponémes, dans la nécrose comme dans le derme sous-jacent.

La clinique s'explique facilement par la microscopie : la
perte de substance est associée a un infiltrat trés abondant,
responsable de I'induration du chancre.

a N

Fig. 4.3 Chancre syphilitique — nécrose et inflammation.
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Fig. 4.4 Chancre syphilitique - infiltrat plasmocytaire et Fig. 4.5 Chancre syphilitique — nécrose et vaisseaux altérés.
cellules endothéliales turgescentes.

SYPHILIS SECONDAIRE

C'est ici que les tableaux sont les plus variés, avec une
roséole initiale, 8 semaines aprés le début de l'infection,
faite de petites macules rosées non confluentes souvent mal
visibles, qui ne sont presque jamais biopsiées, car cette phase
est assez fugace (fig. 4.7). C'est I'éruption suivante de syphi-
lides légerement infiltrées palmoplantaires ou papuleuses
sur le reste du corps qui attire l'attention (fig. 4.8 et 4.9).

Fig. 4.6 Chancre syphilitique — présence de multiples
tréponémes.

Fig. 4.7 Syphilis secondaire - roséole. Fig. 4.8 Syphilides papuleuses Fig. 4.9 Syphilides
des paumes. érythématosquameuses des
membres.
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On peut observer des Iésions génitales, papuleuses, érosives
et macérées (fig. 4.10), des plaques muqueuses (fig. 4.11),
ainsi que des Iésions ulcérées ou pseudocondylomateuses des
organes génitaux ou de la région péri-anale (fig. 4.12).

La biopsic montre dans tous les cas un infiltrat
polymorphe, plus ou moins abondant, mais contenant tou-
jours des plasmocytes. Les présentations histologiques sont
trés variées. L'infiltrat est souvent responsable d'une altéra-
tion de la jonction dermo-épidermique (fig. 4.13) et l'aspect
peut ressembler a celui d'une toxidermie médicamenteuse.

Fig. 4.10 Syphilides du scrotum.

Fig. 4.11 Syphilis secondaire - plaque muqueuse.

Fig. 4.12 Syphilides ulcérées et végétantes péri-anales.

SYPHILI

Dans les lésions érythématosquameuses, on a une paraké-
ratose en surface et un épiderme acanthosique dont on voit
mal le dessin en raison de la densité de l'infiltrat (fig. 4.14).
Les 1ésions hypertrophiques ont souvent aussi une richesse
en neutrophiles. L'existence d'une dermite de l'interface, avec
aspect lichénoide ou psoriasiforme, rappelant le pityriasis
lichénoide mais riche en plasmocytes, doit toujours faire
évoquer la syphilis. On trouvera des plasmocytes autour
des vaisseaux du derme superficiel et moyen, qui sont alté-
rés, avec des cellules endothéliales turgescentes (fig. 4.15).

—
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Fig. 4.15 Infiltrat a prédominance plasmocytaire.
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Un infiltrat périnerveux est aussi évocateur (fig. 4.16). Les
syphilides végétantes ont une hyperplasie pseudocarcino-
mateuse (fig. 4.17), associée a un infiltrat neutrophilique et
plasmocytaire. L'immunomarquage est ici trés utile et permet
de démontrer la syphilis (fig. 4.18).

Fig. 4.16 Infiltrat périnerveux.

|

Fig. 4.18 Méme cas que dans la figure 4.17 — présence de
multiples tréponémes.

Toutes ces présentations cliniques découlent des altérations
histologiques : présence d'une couche cornée altérée et épais-
sie, hyperplasie de 1'épiderme et infiltrat dermique dense
donnent tour a tour divers aspects de maladies inflammatoires
de type spongiotique, lichénien ou psoriasiforme.

SYPHILIS TERTIAIRE

La syphilis tertiaire est devenue rare. Sur le plan cutané, elle
peut entrainer divers types de 1ésions, notamment des gommes
(fig. 4.19) avec des cicatrices trés dystrophiques ou des tuber-
cules. On trouve aussi, comme dans les borrélioses ou les
syphilis endémiques, des nodules juxta-articulaires (fig. 4.20).

Fig. 4.19 Gomme et cicatrice de syphilis tertiaire.

Fig. 4.20 Nodules juxta-articulaires de syphilis tertiaire.



La syphilis tertiaire se caractérise par de vastes zones de  4.22). L'immunomarquage permet de démontrer la présence

nécrose, entourées de polynucléaires et parfois de véritables du tréponéme.

granulomes avec histiocytes et plasmocytes (fig. 4.21 et Granulome et nécrose sont les deux éléments expliquant les
gommes et les cicatrices.

Fig. 4.21 Gomme avec nécrose massive. Fig. 4.22 Nécrose et granulome périphérique de syphilis tertiaire.
Carlson JA, Dabiri G, Cribier B, Sell S. The Quatresooz P, Piérard GE. Perivascular cuff and spread

immunopathobiology of syphilis : the of Treponema pallidum. Dermatology 2009; 219 :

manifestations and course of syphilis are determined 259-62.

by the level of delayed-type hypersensitivity. Am J
Dermatopathol 2011; 33 : 433-60.
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ICHTYOSES

Les ichtyoses sont un vaste groupe de maladies génétiques
se traduisant par une anomalie de la cornification et donc un
aspect anormal de la surface de 1'épiderme. C'est un des cha-

Dermatologie. De la clinique a la microscopie
© 2015, Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés

pitres de la dermatologie qui a le plus évolué au cours des
derniéres années, et les classifications ont changé avec les
nombreuses découvertes génétiques récentes. La dermato-
pathologie n'est ici pas déterminante; il n'y a que quelques
signes histopathologiques, souvent identiques, ne permet-
tant pas dans la majorité des cas de distinguer les maladies
entre elles.

ELEMENTS DE CLASSIFICATION
ET TABLEAUX CLASSIQUES

Les ¢éléments permettant de classer les ichtyoses sont les sui-
vants : caractere héréditaire, présence de Iésions congénitales,
évolution au cours de la vie, ichtyose isolée ou syndromique
associée a d'autres manifestations cutanées ou extracutanées,
mode de transmission et recherche d'une anomalie génétique.
Il existe également des ichtyoses acquises, non transmissibles.
Seuls quelques tableaux sont illustrés ici.

Parmi les tableaux classiques, on trouve l'ichtyose vul-
gaire (fig. 5.1), qui est la plus fréquente et peut s'associer
a la dermatite atopique, débutant dés la petite enfance.

Fig. 5.1

Ichtyose vulgaire héréditaire.
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La peau de la face d'extension des membres est seche, avec
des squames fines et un discret érythéme de fond. Elle peut
atteindre les paumes et plantes mais respecte les grands plis.
Une ichtyose acquise tardivement dans la vie (fig. 5.2) peut
étre paranéoplasique, associée a des lymphomes, une mala-
die de Hodgkin ou des cancers solides. Il existe aussi des
ichtyoses par carence nutritionnelle ou liées a la prise d'anti-
cholestérolémiant (fig. 5.3).

Fig. 5.2 Ichtyose acquise paranéoplasique.

Fig. 5.3 Ichtyose acquise avec traitement par statine.

ICHTYOSES CONGENITALES

De grandes squames losangiques plus épaisses, qualifiées
de «noires», se voient dans l'ichtyose liée a I'X (fig. 5.4).
Les ichtyoses lamellaires sont faites de grandes squames
adhérentes (fig. 5.5), avec fissures (fig. 5.6), et ont une pré-
sentation néonatale sous forme de bébé collodion. Dans
I'érythrodermie congénitale bulleuse, il existe des bulles
flasques avec décollements sur fond d'érythéme, et dans
l'ichtyose bulleuse, des bulles similaires moins étendues, sans
érythrodermie. L'érythrodermie congénitale ichtyosiforme
non bulleuse comprend, outre I'érythéme, de petites squames
blanches peu adhérentes. Il existe de nombreux tableaux plus
ou moins caractéristiques dans les autres ichtyoses. Dans la
maladie de Netherton, on a une ichtyose linéaire circonflexe
avec squames circinées (fig. 5.7).

Fig. 5.4

Fig. 5.5

Fig. 5.6

Fig. 5.7

Ichtyose liée a I'X.

Ichtyose lamellaire.

Ichtyose lamellaire avec fissures péribuccales.

Ichtyose linéaire circonflexe.



Au microscope, il y a peu de situations différentes. Dans 1'en-
semble, la couche cornée est toujours épaissie, parfois de facon
extréme, comme dans le feetus arlequin. L'ichtyose vulgaire
(fig. 5.8) est caractérisée par une hyperkératose orthokératosique
plus ou moins compacte, associée a une diminution d'épais-
seur ou a une compléte disparition de la couche granuleuse.
C'est observé aussi dans les ichtyoses acquises (fig. 5.9).
L'érythrodermie ichtyosiforme congénitale bulleuse et l'ichtyose
bulleuse sont épidermolytiques (fig. 5.10) : on voit une anoma-
lie de cornification, avec présence de cellules de grande taille,
contenant des grains de kérato-hyaline situé¢s dans toute la partie
haute de I'épiderme. L'ichtyose linéaire circonflexe comprend
une hyperkératose focale parakératosique peu spécifique sur un
fond psoriasiforme (fig. 5.11). L'immunohistochimie révéle dans
cette maladie I'absence d'expression de la protéine LEKTI. Une
parakératose épaisse peut étre observée dans d'autres ichtyoses.

La corrélation anatomoclinique tient principalement a la

couche cornée épaissie, parfois de fagon gigantesque dans

le tableau du feetus arlequin. Les tableaux épidermoly-

tiques expliquent les formes bulleuses, par fragilisation
Lde la partie haute de 1'épiderme.

Fig. 5.8 Ichtyose vulgaire.

S s

Fig. 5.9 Ichtyose acquise.

TROUBLES DE LA DIFFEREN

Fig. 5.10 Ichtyose épidermolytique.

Fig. 5.11

Ichtyose circonflexe.

MALADIE DE DARIER

Il s'agit d'une maladie autosomique dominante par muta-
tion du géne ATP2A2, d'expressivité variable, et débu-
tant en général a l'adolescence. Elle est caractérisée par
des papules a évolution crolteuse, souvent confluentes
(fig. 5.12). Chaque lésion est un petit cone corné follicu-
laire ou non (fig. 5.13 et fig. 5.14), avec évolution plus ou
moins rapide vers des lésions crolteuses, suintantes, aggra-
vées par I'élévation de la température et I'hyperhidrose. Il
y a souvent des infections locales herpétiques ou staphylo-
cocciques. Aux extrémités, il s'agit de papules légeérement
verruqueuses ou plus lisses, qui font discuter 1'acrokératose
de Hopf (fig. 5.15). On voit en outre des Iésions unguéales
avec onychoschizie et une alternance de bandes rouges et
blanches (fig. 5.16).
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La maladie de Darier est caractérisée par une hyperkéra- e N\
tose ortho- et parakératosique, des fentes acantholytiques et
des troubles de la kératinisation (fig. 5.17). La prédominance
des 1ésions aux follicules et autour d'eux (fig. 5.18) explique
le terme de keratosis follicularis (en anglais). On a des fentes
acantholytiques de siége variable au sein de l'infundibulum, une
hyperkératose et un infiltrat périphérique (fig. 5.14 et 5.17).

Fig. 5.15 Papules acrales de la maladie de Darier.

Fig. 5.16 Atteinte unguéale dans la maladie de Darier.

Fig. 5.12 Maladie de Darier du tronc et du cou. Au fort grossissement (fig. 5.18), on voit des phénomenes

de dyskératose sous forme de « grains » basophiles et de corps
e ~ ronds trés éosinophiles qui font penser a des effets cytopatho-

geénes. L'infiltrat est principalement lymphocytaire mais peut
s'enrichir en neutrophiles, notamment en cas de surinfection
staphylococcique. Acantholyse et dyskératose sont vues aussi
sur les muqueuses et aux ongles.

Fig. 5.13 Maladie de Darier - Iésions élémentaires.

80 \_ _/ Fig.5.18 Maladie de Darier - dyskératose.



MALADIE DE HAILEY-HAILEY

Il s'agit d'une maladie génétique transmise en dominance,
se développant principalement a 1'age adulte. On trouve
un intertrigo des grands plis, axillaires, inguinaux, inter-
fessiers et génitaux (fig. 5.19 et fig. 5.20). Il y a souvent
une macération, et de multiples rhagades (fig. 5.21), qui
sont suintantes ou hémorragiques. Ces Iésions sont doulou-
reuses, macerent et peuvent se recouvrir de crottes.

La maladie est acantholytique, mais sans dyskératose ni
infiltrat éosinophilique. L'acantholyse se fait sur la hau-
teur de I'épiderme, donnant un aspect de « mur de briques
ébranlé » (fig. 5.21). Cette acantholyse aboutit a des fentes
intra-épidermiques (fig. 5.22) avec épaississement de la
couche cornée, sans cavité bulleuse; en cas de surinfec-
tion, l'infiltrat s'enrichit en neutrophiles.

Fig. 5.19 Maladie de Hailey-Hailey - atteinte du pli axillaire.

Fig. 5.20 Maladie de Hailey-Hailey - rhagades.

TROUBLES DE LA DIFFERENCIATION EPIDERMIQ

Fig. 5.21

Fig. 5.22 Maladie de Hailey-Hailey.

MALADIE DE GROVER

Cette maladie a prédominance masculine se voit surtout dans
la deuxiéme partie de la vie et est localisée principalement au
dos (fig. 5.23). Il s'agit de poussées récidivantes de 1ésions
crolteuses, légérement érosives ou plus rarement bulleuses
(fig. 5.24), évoluant en fonction des saisons. Les signes sont
exacerbés en été quand il fait chaud. La maladie est variable
dans le temps.

Fig. 5.23 Maladie de Grover.
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Sur le plan microscopique (fig. 5.25), on peut trouver des
¢léments ressemblant au pemphigus, a la maladie de Darier,
ou a la maladie de Hailey-Hailey. Ces anomalies focales sont
souvent discontinues et moins importantes que celles de la
maladie de Darier. Elles peuvent étre de découverte fortuite
sur des prélévements chirurgicaux du dos. L'aspect est
variable d'une Iésion a l'autre chez un méme patient et d'un
endroit a I'autre sur la méme lame. On a une association a des
degrés variables d'acantholyse, de dyskératose et parfois de
fentes intra-épidermiques (fig. 5.26). Il y a souvent un infiltrat
inflammatoire associé.

Fig. 5.24 Atteinte bulleuse au cours d'une maladie
de Grover.

Fig. 5.26 Maladie de Grover - dyskératose et inflammation.

ATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

MALADIES DE DOWLING-DEGOS
ET DE GALLI-GALLI

La maladie de Dowling-Degos est une pigmentation réticu-
Iée des grands plis (fig. 5.27 et 5.28) et des organes géni-
taux, de transmission autosomique dominante, par mutation
de la kératine 5. Elle peut s'associer a la maladie de Verneuil
(fig. 5.29). La biopsie montre une acanthose avec allongement
et hyperpigmentation des crétes épidermiques, qui prennent
un aspect arborescent (fig. 5.30).

La maladie de Galli-Galli en est une variante acantholy-
tique, caractérisée aussi par une pigmentation plus ou moins
réticulée. Ces anomalies peuvent s'étendre au dos (fig. 5.31).
Lors des poussées (fig. 5.32), les 1ésions deviennent érythéma-
teuses, suintantes et trés prurigineuses. L'aspect microscopique
est celui d'une maladie de Dowling-Degos, avec de longues
crétes épidermiques massuées et ramifiées, hyperpigmentées,
associées a des fentes acantholytiques (fig. 5.33). L'aspect est
en quelque sorte un mélange entre la maladie de Dowling-
Degos et la maladie de Grover.

Fig. 5.27 Maladie de Dowling-Degos, face latérale du cou.

Fig. 5.28 Maladie de Dowling-Degos - crétes massuées.



TROUBLES DE LA DIFFERENCIATION EPIDE

Fig. 5.32

Fig. 5.29 Maladie de Dowling-Degos axillaire avec maladie
de Verneuil.

Fig. 5.33 Maladie de Galli-Galli : fentes intra-épidermiques.
lq:'b.'_':.l_

L~ _“ -4,
a8y i*,?;gf% PITYRIASIS RUBRA PILAIRE (PRP)

2y
Q‘?“:&“' ‘}:" 'ﬁ"“‘?f"-' Cette maladie est beaucoup moins fréquente que le pso-
Fig. 5.830 Maladie de Dowling-Degos - aspect réticulé de riasis. Il existe des formes de l'enfant (fig. 5.34) comme de
I'épiderme. I'adulte. Les lésions typiques sont de petits cones cornés
avec hyperkératose de surface donnant un aspect rapeux a
I'épiderme (fig. 5.35 et fig. 5.36). Il n'y a pas de crolite comme

Fig. 5.31 Maladie de Galli-Galli du tronc - Iésions pigmentaires. Fig. 5.34 Pityriasis rubra pilaire de I'enfant.
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dans la maladie de Darier. Ces papules confluent pour former
des plaques (fig. 5.37) et ont une coloration un peu orangée.
Il s'y associe une kératodermie palmoplantaire ici encore de
couleur orangée (fig. 5.38), avec une hyperkératose donnant
un aspect farineux aux plis de flexion des mains.

Fig. 5.35 Pityriasis rubra pilaire - cones cornés.

Fig. 5.36 Pityriasis rubra pilaire - atteinte folliculaire.

5.37 Pityriasis rubra pilaire - Iésions confluant en
médaillons.

DERMATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Sur le plan histologique, cette maladie est caractérisée par
des bouchons cornés de plus ou moins grande taille (5.39).
On y trouve une hyperkératose compacte ortho- et parakérato-
sique avec un épiderme acanthosique et un infiltrat de cellules
mononucléées sous-jacent. L'image caractéristique est celle
d'un bouchon corné folliculaire avec de part et d'autre une
parakératose (fig. 5.39). A distance, le PRP est caractérisé par
une acanthose massive irréguliére, non psoriasiforme, avec
des foyers de parakératose (fig. 5.40). Le diagnostic n'est pas
facile et une corrélation anatomoclinique est indispensable.

Fig. 5.38 Pityriasis rubra pilaire - kératodermie palmaire.

Fig. 5.39 Pityriasis rubra pilaire - atteinte folliculaire
et parakératose latérale.

Fig. 5.40 Pityriasis rubra pilaire - parakératose compacte.



Les bouchons cornés qu'on voit au microscope sont res-
ponsables de l'aspect de cones cornés. L'épaisse couche cornée
ortho- et parakératosique explique l'aspect rapeux de ces 1ésions.
Les lésions simplement hyperkératosiques ne peuvent pas étre
reconnues au microscope. Le diagnostic différentiel principal est
le psoriasis; dans le PRP, on n'a pas d'amincissement des zones
suprapapillaires, et 'acanthose est plus irréguliere.

KERATODERMIES PALMOPLANTAIRES

Comme dans les ichtyoses, les classifications ont beaucoup
changé depuis les progres de la génétique. Le diagnostic ne
repose presque jamais sur l'histopathologie. Comme dans les
ichtyoses, on se borne a voir I'épaississement de la couche cor-
née, avec parfois des variantes quand il s'agit de Iésions tres
localisées ou quand il y a des phénomeénes d'épidermolyse.
Les kératodermies palmoplantaires sont a transmission
génétique variable. Certaines sont présentes assez tot dans la
vie. La face palmaire des mains est recouverte d'une hyper-
kératose épaisse d'aspect souvent jaunatre, avec parfois une
bordure inflammatoire (fig. 5.41). Cette hyperkératose tres
épaisse peut entrainer des fissures (fig. 5.42) et géner beau-
coup les activités manuelles. D'autres tableaux sont plus
inflammatoires (fig. 5.43) et ressemblent alors plus a des

Fig. 5.41 Kératodermie héréditaire palmaire avec bordure
inflammatoire.

Fig. 5.42 Kératodermie palmaire héréditaire de couleur jaune.

TROUBLES DE LA DIFFERENCIATION EPIDERMIQUE

Iésions de psoriasis. Aux plantes, la situation est a peu pres
identique. Les kératodermies génétiques sont aggravées par la
marche et les frottements. L'hyperkératose est donc plus mar-
quée en regard des talons et des articulations métatarsophalan-
giennes (fig. 5.44). Il existe des kératodermie en ilots, avec de
multiples éléments qui semblent enchéssés dans la peau, trés
durs, ressemblant individuellement a des durillons, mais par-
fois de couleur jaunatre (fig. 5.45).

Fig. 5.43 Kératodermie palmaire avec fond inflammatoire
et fissures.

Fig. 5.44
d'appui.

Kératodermie plantaire prédominant aux zones

Fig. 5.45

Kératodermie en ilots ou de Mantoux.
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Les kératodermies palmoplantaires peuvent étre acquises
dans de nombreuses maladies inflammatoires comme le pso-
riasis et le pityriasis rubra pilaire ou l'eczéma. Certaines sont
purement mécanogenes, avec une hyperkératose des zones de
frottement contre les chaussures, notamment au talon et en
regard des articulations métatarsophalangiennes (fig. 5.46),
principalement lorsqu'il y a des déformations du pied.

La microscopie est peu utile dans les formes génétiques.
Dans la plupart des cas, on trouve une trés épaisse hyperkéra-
tose orthokératosique (fig. 5.47), beaucoup plus importante que
la peau normale méme a ces endroits. [l n'y a le plus souvent pas
d'infiltrat inflammatoire associé. Dans certains cas, on trouve
un infiltrat papillaire, associé¢ a une acanthose et a une hyperké-
ratose. L'architecture n'est pas psoriasiforme dans cette kérato-
dermie inflammatoire (fig. 5.48). Dans les kératodermies en
ilots comme la maladie de Mantoux (fig. 5.49), on a des 1ésions
plus localisées, avec acanthose et invagination de I'épiderme
surmontées d'une hyperkératose trés compacte en colonne.

K

Fig. 5.46 Kératodermie d'origine mécanogéne.

Fig. 5.47 Kératodermie plantaire.

OLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Parmi les diverses variantes, il existe des kératodermies
palmoplantaires épidermolytiques avec des altérations de
toutes les couches moyennes et supérieures de I'épiderme ou
l'on voit de gros grains de kératohyaline irréguliers avec un
aspect clarifié¢ du cytoplasme (fig. 5.50).

- - ¥ s -

Fig. 5.50 Kératodermie épidermolytique.



NAVUS (HAMARTOMES) EPIDERMIQUES

Les naevus épidermiques sont le plus souvent présents des la
naissance, mais peuvent apparaitre plus tardivement. Ils se carac-
térisent par des papules ou des plaques a surface kératosique,
de distribution souvent linéaire, suivant les lignes de Blaschko
(fig. 5.51). La couleur des lésions va du jaune au brun. Il peut
y avoir une confluence de papules (fig. 5.52 et 5.53). Certains
navus sont trés verruqueux ou parfois cornés (fig. 5.54).

Fig. 5.51 Navus verruqueux linéaire.
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Fig. 5.52 Naevus verruqueux avec papules
brunes confluentes.

Fig. 5.53 Naevus verruqueux.

TROUBLES DE LA DIFFERENCIATION EPIDERMIQ

Au microscope, on a toujours a des degrés divers une acan-
those, une papillomatose et une hyperkératose orthokérato-
sique (fig. 5.53).

Les nevus épidermiques linéaires peuvent étre inflam-
matoires (NEVIL). Il y a alors un fond d'érythéme, avec
des I1ésions squameuses ou hyperkératosiques (fig. 5.56 et
5.57). Au microscope, les NEVIL sont caractérisés par
une acanthose endophytique variable et par un infiltrat
dense du derme superficiel et moyen (fig. 5.58 et 5.59).

Fig. 5.54 Navus verruqueux avec éléments papulonodulaires.

Fig. 5.55 Navus verruqueux avec cornes.
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Fig. 5.56 Navus verruqueux linéaire inflammatoire NEVIL.



L'architecture est irréguliérement psoriasiforme, sans
amincissement des zones suprapapillaires.

Certains navus épidermiques sont épidermolytiques
(fig. 5.60), avec aspect granuleux de 1'épiderme, papilloma-
tose et une hyperkératose. Des méres atteintes de navus épi-
dermolytiques linéaires peuvent avoir des enfants atteints
d'érythrodermie ichtyosiforme bulleuse. Il est donc important
de connaitre cette anomalie.

Fig. 5.57 NEVIL.

88 Fig.5.50 NEVIL : inflammation dermique.
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On classe le n@vus comédonien au sein des navus ¢épi-
dermiques. Il s'agit d'une lésion linéaire, composée de
comédons multiples parfois confluents (fig. 5.61). L'aspect
histopathologique est celui du comédon, c'est-a-dire une
grande invagination infundibulaire remplie d'une hyperké-
ratose orthokératosique (fig 5.62).

Fig. 5.60 Naevus verruqueux épidermolytique.
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Fig. 5.61 Naevus comédonien.

Fig. 5.62 Navus comédonien.
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POROKERATOSES

Les porokératoses se caractérisent par des 1ésions limitées par
une bordure trés finement papuleuse qu'on qualifie de «che-
min de ronde» (fig. 5.63), ce qui correspond histologiquement
a la lamelle cornoide (fig. 5.64). Ces lésions peuvent étre
localisées, disséminées, en plaques ou linéaires. Dans cer-
tains cas, le chemin de ronde n'est pas facile a voir et on a plus
I'impression d'une squame sur fond d'érythéme (fig. 5.65). Il
y a une évolution centrale vers l'atrophie, avec érytheme au
centre (fig. 5.66). Les porokératoses peuvent étre localisées
aux paumes et aux plantes, réalisant des lésions encore mieux
limitées (fig. 5.67). La forme la plus commune est la poroké-
ratose actinique superficielle disséminée, avec de multiples
¢léments de porokératose développés principalement sur les
membres, dans les zones photo-exposées (fig. 5.68).

Au microscope, les porokératoses sont toutes caractérisées
par une hyperkératose parakératosique en colonne, ou lamelle
cornoide, bien limitée, de petite taille, qu'on qualifie de «pile
d'assiettes » (fig. 5.64). Cette 1ésion est responsable de 1'as-
pect papuleux de la bordure et donc du chemin de ronde.
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Fig. 5.63 Porokératose - chemin de ronde.

Fig. 5.64 Porokératose - lamelle cornoide.

TROUBLES DE LA DIFFERENCIATION EPIDE

Si I'on biopsie au centre d'une lésion, on va manquer cet ¢élé-
ment caractéristique du diagnostic. Cette lamelle cornoide
peut étre observée aussi dans les follicules (fig. 5.69). Sur une
biopsie a cheval sur la bordure, on voit la pile d'assiettes au
bord, et une inflammation variable au centre (fig. 5.70). Au

Fig. 5.65 Porokératose - squames bien limitées.

Fig. 5.66 Porokératose avec atrophie lichénoide.

Fig. 5.67 Porokératose plantaire.
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centre des lésions évoluées, on a une atrophie considérable
de 1'épiderme, une vacuolisation de la basale et un infiltrat
dermique lichénoide (fig. 5.71). En l'absence de la bordure,
il n'est pas possible d'affirmer ici le diagnostic d'une poroké-
ratose. Cet aspect trés poikilodermique au centre des 1ésions
peut suggérer a tort d'autres maladies inflammatoires comme
le lichen atrophique ou le lupus érythémateux.

Fig. 5.71 Porokératose - zone centrale avec atrophie
lichénoide.

STUCCOKERATOSE

La stuccokératose est constituée de petites 1ésions grisatres tres
superficielles, comme posées a la surface de la peau, d'ou le nom
de la maladie («stuck on»). Cette affection bénigne se voit chez
les adultes dans la seconde moiti¢ de la vie et touche le dos des
pieds (fig. 5.72 et fig. 5.73) et des mains (fig. 5.74); elle peut par-
fois étre plus étendue a la partie distale des membres. Ces papules
se détachent facilement au grattage. Elles restent de petite taille.

~

Fig. 5.69 Porokératose - lamelle cornoide folliculaire. Fig. 5.72 Stuccokératose - dos des pieds.

Fig. 5.70 Porokératose avec lamelle cornoide latérale Fig. 5.73 Stuccokératose - vue d'ensemble.
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Au microscope, la stuccokératose réalise une lésion bien
limitée (fig. 5.73), exophytique, caractérisée par une papillo-
matose marquée et une hyperkératose orthokératosique qui
suit le dessin des papilles (fig. 5.75). Il n'y a pas d'anomalie
de la cornification hormis 1'épaississement et on ne voit que
peu d'infiltrat inflammatoire. En gros plan, il est impossible de
distinguer ces Iésions de certaines kératoses séborrhéiques ou
des naevus épidermiques verruqueux (fig. 5.75).

Fig. 5.75 Stuccokératose.

MALADIE DE FLEGEL OU HYPERKERATOSIS
LENTICULARIS PERSTANS

Cette affection est beaucoup plus rare que la stuccokératose.
Elle se caractérise par des papules acrales touchant le dos
des mains et le dos des pieds (fig. 5.76 et 77). Il y a une
squame centrale ronde et bien limitée qui se détache d'un
bloc, et laisse voir une zone centrale atrophique et inflamma-
toire (fig. 5.77).

Fig. 5.76 Maladie de Flegel.

TROUBLES DE LA DIFFERENCIATION EPIDERMIQUE

Les 1ésions débutantes se caractérisent par une couche
cornée qui devient beaucoup plus compacte, rectiligne,
éosinophile, a la fois ortho- et parakératosique (fig. 5.78).
Il y a toujours un infiltrat inflammatoire sous-jacent
contrairement a la stuccokératose (fig. 5.79). Dans les
Iésions évoluées, on a un infiltrat lichénoide marqué et une
nette atrophie de 1'épiderme qui contraste avec un épais-
sissement central de la couche cornée compacte. On n'y
trouve pas lI'hypergranulose du lichen plan.

Fig. 5.77 Maladie de Flegel - zone atrophique centrale.
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Fig. 5.79 Maladie de Flegel - atrophie et infiltrat lichénoide
avec hyperkératose.




MICROSCOPIE

MALADIE DE KYRLE

La maladie de Kyrle est extrémement rare. On la classe au sein
des dermatoses perforantes, avec les collagénomes, les folli-
culites et les élastomes perforants. Ces tableaux peuvent étre
observés dans l'insuffisance rénale et le diabéte. Des formes
familiales sont décrites. La maladie est composée de gros
bouchons cornés compacts qui semblent enfoncés dans le
derme, touchant surtout les membres inférieurs (fig. 5.80).

Au microscope, on voit une invagination d'un grand frag-
ment de couche cornée, qui semble perforer I'épiderme ou,
au départ, le refouler vers la profondeur (fig. 5.81). L'image
caractéristique est celle d'une hyperkératose « in cutem pene-
trans » (fig. 5.82) ou l'invagination de cette hyperkératose
arrive au contact du derme (fig. 5.83).

4 N

Fig. 5.80 Maladie de Kyrle.
Fig. 5.83 Maladie de Kyrle avec bouchon corné en contact
avec le derme.

Fig. 5.81 Maladie de Kyrle — bouchon corné,
Iésion débutante.

\_ /
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TROUBLES DE LA DIFFERENCIATION EPIDERMIQUE

. L'épiderme est épaissi, avec papillomatose et hyperké-
ACROKERATOSE DE HOPF ratose ortho- et parakératosique. Il n'y a qu'un discret infil-
trat inflammatoire dans les papilles (fig. 5.88). L'examen
de la couche cornée met en évidence des levures du genre
Malassezia (fig. 5.89) qui apparaissent légérement basophiles
en coloration standard. On les voit mieux en coloration au
PAS (fig. 5.90). Leur présence n'est toutefois pas obligatoire.
L'aspect n'est pas spécifique et peut ressembler a celui de la
dermatite séborrhéique ou de I'acanthosis nigricans.

Cette maladie a une situation nosographique difficile, car on
est dans un tableau proche des formes localisées de maladie
de Darier limitées aux mains. Il existe toutefois des familles
ayant des papules acrales de ce type sans image de maladie de
Darier en microscopie, ni mutation du géne ATP2A2. 1l s'agit de
papules de petite taille, Iégérement kératosiques, couleur peau
normale, disposées sur le dos des mains et des doigts (fig. 5.84).

L'aspect au microscope est celui d'une acanthose avec
papillomatose et hyperkératose orthokératosique, sans fentes
ni corps ronds (fig. 5.85). 1l faut toutefois toujours couper
le bloc complétement, pour voir s'il n'y a pas plus loin des
images caractéristiques de maladie de Darier.

Fig. 5.86 Papillomatose réticulée confluente.

a )

Fig. 5.84 Acrokératose de Hopf.

Fig. 5.87 Papillomatose réticulée confluente.

Fig. 5.85 Acrokératose de Hopf.

PAPILLOMATOSE RETICULEE CONFLUENTE
DE GOUGEROT-CARTEAUD

Cette dermatose peu fréquente touchant les adolescents et les
adultes jeunes se caractérise par des lésions réticulées hyper-
kératosiques du tronc, principalement au dos (fig. 5.86). La Fig. 5.88 Papillomatose réticulée confluente - vue
couche cornée a un aspect gris sale, et les 1ésions dessinent un d'ensemble. 93
réseau kératosique irrégulier de couleur brunatre (fig. 5.87). - /




Fig. 5.89 Papillomatose réticulée confluente — hyperkératose
et levures.

Fig. 5.90 Papillomatose réticulée confluente (coloration PAS).

KERATOSES PILAIRES

Les kératoses pilaires sont caractérisées par un aspect papu-
leux kératosique et parfois inflammatoire de l'émergence
des poils (fig. 5.91). C'est particulierement fréquent a la
face postéricure des bras et a la face externe des cuisses,
surtout chez les atopiques. Le gros plan montre que chaque
orifice folliculaire est surmonté d'une petite hyperkératose
(fig. 5.92 et fig. 5.93). Certaines kératoses pilaires rouges
sont observées au visage, des l'enfance, et peuvent porter
un préjudice esthétique important en raison d'une évolu-
tion atrophiante (fig. 5.94). Plus rarement, ces kératoses
pilaires peuvent étre associées a une atteinte des sourcils,
qui peuvent finir par disparaitre : il s'agit de l'ulérythéme
ophriogene (fig. 5.95).

Au microscope, ces lésions sont caractérisées par un bou-
chon corné dans l'infundibulum, trés bien visible sur deux

—94 follicules voisins (fig. 5.93). On voit la tige pilaire engainée

ERMATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

dans une couche cornée épaisse et compacte. Il y a souvent un
infiltrat en périphérie. Les 1ésions sont parfois plus discrétes
(fig. 5.96), avec une hyperkératose moins épaisse entourant
le poil duvet lorsqu'il émerge a la surface.

Contrairement a la maladie de Darier, il n'y a ni dyskéra-
tose ni acantholyse. Le reste de I'épiderme n'est pas modifié,
contrairement au pityriasis rubra pilaire ou l'acanthose irrégu-
liére s'étend a distance du follicule.

Fig. 5.91 Kératose pilaire.
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Fig. 5.92 Kératose pilaire.

Fig. 5.93 Kératose pilaire.




TROUBLES DE LA DIFFERENCIATION EPIDERMIQUE

Ces lésions sont un peu psoriasiformes au microscope,
notamment aux mains et aux pieds (fig. 5.100). Il existe
des formes érosives et bulleuses, dont I'aspect histologique

Fig. 5.94 Kératose pilaire de la face.

Fig. 5.97 Acrokératose paranéoplasique du nez.

Fig. 5.95 Ulérythéme ophriogéne.

Fig. 5.98 Acrokératose paranéoplasique des oreilles.

Fig. 5.96 Kératose pilaire avec petit duvet.

ACROKERATOSE PARANEOPLASIQUE
DE BAZEX

11 s'agit d'une des formes de paranéoplasie «obligatoire» ou
I'on trouve presque toujours un cancer de la région ORL, ou
des voies aérodigestives supérieures. Il existe un état squa-
meux ou kératosique touchant le nez (fig. 5.97), les oreilles
(fig. 5.98) et les zones palmoplantaires (fig. 5.99). Fig. 5.99 Acrokératose paranéoplasique - lésions plantaires.
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Fig. 5.100 Acrokératose paranéoplasique - aspect
psoriasiforme.

Fig. 5.101 Acrokératose paranéoplasique - forme bulleuse.

est proche d'une toxidermie, avec agression des couches
basales (fig. 5.101). Ces images ne sont pas spécifiques et
ne permettent pas de poser le diagnostic sans corrélation
anatomoclinique.

ACANTHOSIS NIGRICANS

La forme bénigne est idiopathique, parfois familiale,
ou peut révéler une insulinorésistance; il existe aussi
une forme maligne paranéoplasique plus diffuse et tou-
chant aussi les muqueuses. La peau est épaissie, papillo-
mateuse, hyperpigmentée et prend un aspect qualifi¢ de
velouté dans les grands plis. Les localisations les plus fré-
quentes sont la nuque (fig. 5.102) et les creux axillaires
(fig. 5.103)

Au microscope, l'aspect est identique quelle que soit
la localisation : on a une acanthose avec hyperkératose et
papillomatose (fig. 5.104). L'hyperkératose s'invagine trés
largement dans les dépressions de cet épiderme, expliquant
I'aspect anfractueux des 1ésions (fig. 5.105). On trouve en

outre une hyperpigmentation continue de la basale sans aug-
mentation du nombre des mélanocytes. L'aspect est proche
des kératoses séborrhéiques ou des nevus épidermiques
verruqueux.

Fig. 5.102 Acanthosis nigricans de la nuque.

Fig. 5.103 Acanthosis nigricans axillaire.

Fig. 5.104 Acanthosis nigricans - vue d'ensemble.




Fig. 5.105 Acanthosis nigricans - papillomatose,
hyperkératose, hyperpigmentation.

PSORIASIS

Le psoriasis est une des plus fréquentes dermatoses inflamma-
toires. Ses présentations cliniques sont multiples. Deux variantes
principales sont le psoriasis en plaques avec des Iésions érythé-
matosquameuses (fig. 5.106) et le psoriasis pustuleux. Dans la
forme classique, 1'érythéme est vif, et s'étend en périphérie un
peu plus loin que les squames. Celles-ci sont d'épaisseur et de
taille variable, et prennent un aspect blanc opaque lorsqu'on
tente de les gratter (signe de la tache de bougie). Le grattage
méthodique finit par arracher totalement la squame et on voit
alors un piqueté hémorragique qualifi¢ de «rosée sanglante ».

Les psoriasis éruptifs peuvent se présenter sous forme de petites
gouttes ou il y a un érythéme de fond et une squame centrale
(fig. 5.107). La localisation du psoriasis aux plis (forme inversée)
entraine un érythéme cuisant avec moins de squames que sur la
peau glabre, et présence de fissures au fond des plis notamment au
pli interfessier ou dans les plis génitaux (fig. 5.108).

TROUBLES DE LA DIFFERENCIATION EPI

Le psoriasis en plaques est constitué d'un épiderme acan-
thosique, surmonté d'une hyperkératose ortho- et parakérato-
sique (fig. 5.109). Les crétes épidermiques sont allongées et

Fig. 5.107 Psoriasis en gouttes.

Fig. 5.108 Psoriasis du pli inguinal.

K

Fig. 5.106 Psoriasis en plaques.

N

Fig. 5.109 Psoriasis — acanthose réguliére
et parakératose.
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Fig. 5.111 Exocytose suprapapillaire du psoriasis.

¢largies. La papille est longue, et siége d'un infiltrat inflam-
matoire plus ou moins dense (fig. 5.110). Le gros plan per-
met de montrer une exocytose sélective suprapapillaire
(fig. 5.111). Elle est constituée de lymphocytes mais sur-
tout de polynucléaires neutrophiles qui forment de petites
collections dans I'épiderme ou au sein méme de la couche
cornée. L'amincissement de la zone suprapapillaire explique
le signe de la rosée sanglante ou I'on arrache le toit de la
papille : les vaissecaux dilatés sont responsables d'un petit
saignement.

Dans le psoriasis en gouttes, l'architecture est moins carac-
téristique (fig. 5.112 et 5.113). On a des éléments de parakéra-
tose en foyer isolé, avec un épiderme simplement acanthosique
et spongieux, ne permettant pas toujours de faire le diagnos-
tic. Contrairement a la forme en plaques, la couche granu-
leuse est présente et il n'y a pas d'amincissement des zones
suprapapillaires.

Dans les plis (fig. 5.114), il n'y a pas d'épaississement de la
couche cornée. On trouve en revanche l'acanthose réguliére, la
papille claire et les vaisseaux dilatés a l'intérieur. L'exocytose
est variable.

Dans le psoriasis pustuleux, les Iésions cliniques sont dif-
férentes. Il s'agit de multiples petites pustules a évolution
confluente, qui séchent et finissent par desquamer. Les 1ésions

UE A LA MICROSCOPIE
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Fig. 5.112 Psoriasis en gouttes.

Fig. 5.113 Psoriasis en gouttes - parakératose focale
sans amincissement de la granuleuse.

j

Fig. 5.114 Psoriasis d'un pli - absence de couche cornée.

se développent sur un fond érythémateux (fig. 5.115). Il existe
des formes généralisées et des formes localisées, notamment
annulaires (fig. 5.116), ou la pustulation se situe en périphérie
de la Iésion comme un front qui avance.



Sur le plan histologique, le psoriasis pustuleux se carac-
térise par des collections de polynucléaires formant une
pustule multiloculaire, par confluence de multiples logette
(fig. 5.117). Ces pustules peuvent s'accompagner d'un décol-
lement de la surface de I'épiderme (fig. 5.118) qui explique

bien l'aspect clinique.

Fig. 5.115 Psoriasis pustuleux généralisé.

K

Fig. 5.116 Psoriasis pustuleux annulaire.

Fig. 5.117 Psoriasis pustuleux - confluence de logettes
\ de neutrophiles.

j

TROUBLES DE LA DIFFEREN

Le psoriasis varie aussi en fonction d'éléments externes,
tels que les traitements qui peuvent étre parfois irritants.
On peut ainsi obtenir des images de psoriasis eczématisé
(fig. 5.119) ou l'on reconnait l'architecture psoriasiforme,
mais avec une spongiose assez diffuse et une parakératose
continue. A l'inverse, le traitement par les corticoides fait
diminuer l'infiltrat inflammatoire et il peut ne persister
qu'une architecture psoriasiforme.

Fig. 5.118 Psoriasis pustuleux - décollement de I'épiderme.

Fig. 5.119 Psoriasis eczématisé.
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Maladies bulleuses

Epidermolyses bulleuses héréditaires 101

Pemphigus 103

Dermatoses bulleuses jonctionnelles
auto-immunes 106

Dermatite herpétiforme 110

Erythéme polymorphe, syndromes de Stevens-
Johnson et de Lyell 111

Les maladies bulleuses cutanées sont caractérisées par la
méme 1ésion élémentaire, la bulle. Le mécanisme de for-
mation des Iésions bulleuses est variable. Il existe des
maladies bulleuses liées a un défaut génétique de la mem-
brane basale épidermique ou des kératinocytes basaux, des
maladies bulleuses auto-immunes intra-épidermiques et
sous-épidermiques, ou des maladies bulleuses par destruc-
tion des kératinocytes basaux comme dans les toxidermies
graves. Il existe également des bulles par cedéme dermique
au cours d’autres dermatoses, non traitées dans ce chapitre
(érysipele bulleux, syndrome de Sweet bulleux, mastocy-
tose bulleuse).

EPIDERMOLYSES BULLEUSES HEREDITAIRES

Ce sont des génodermatoses rares, caractérisées par une
fragilité¢ cutanée aboutissant a la formation de bulles et
d’érosions, par clivage entre 1’épiderme et le derme. Les
tableaux cliniques et la gravité de la maladie varient selon
le défaut génétique en cause, et donc selon le niveau précis
du clivage.

EPIDERMOLYSES BULLEUSES SIMPLES (EBS)

Ce sont les épidermolyses les plus fréquentes, dues a un défaut
moléculaire des kératinocytes basaux (mutation des kéra-
tines 5 ou 14, ou de la plectine). Les décollements bulleux,
plus souvent localisés que diffus, surviennent aprés trauma-
tisme. Les Iésions sont souvent acrales, chez I’enfant (fig. 6.1)
comme chez I’adulte (fig. 6.2).

Le clivage se situe histologiquement au sein des kératino-
cytes basaux épidermiques (fig. 6.3). Il y a peu ou pas d’in-
flammation associée, ni d’évolution vers la fibrose dermique.

Dermatologie. De la clinique a la microscopie
© 2015, Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés

Fig. 6.1 Epidermolyse bulleuse simple de I’enfant.

Fig. 6.2 Epidermolyse bulleuse simple.

Fig. 6.3 Epidermolyse bulleuse simple - clivage dans les
cellules basales.
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EPIDERMOLYSES BULLEUSES
JONCTIONNELLES (EBJ)

Ces épidermolyses sont beaucoup plus rares et plus graves,
assez souvent létales. Les décollements bulleux sont souvent
étendus, avec atteinte muqueuse. Les manifestations varient
selon le défaut génétique en cause (mutation de laminine 5,
collagéne XVIIL, intégrine 064, etc.).

Le clivage se situe histologiquement sous I’épiderme, dans la
membrane basale (fig. 6.4). Sur le plan ultrastructural, il a lieu dans
la lamina lucida. Il y a peu d’inflammation dans les lésions débu-
tantes. L’évolution peut étre cicatricielle, avec fibrose dermique.

Fig. 6.4 Epidermolyse bulleuse jonctionnelle -
clivage sous-épidermique.

EPIDERMOLYSES BULLEUSES
DYSTROPHIQUES (EBD)

Ces épidermolyses sont responsables de décollements bulleux
avec évolution cicatricielle atrophique et grains de milium.
Dés la naissance, on voit de grands décollements bulleux
acraux (fig. 6.5). Le décollement dans la lamina densa, par
mutation du collagéne VII, s’accompagne d’une cicatrisation
pathologique chronique, avec syndactylies, synéchies cuta-
nées et muqueuses. De rares formes d’EBD sont localisées,
comme dans I’EBD prurigineuse prétibiale (fig. 6.6).

Le clivage se situe comme dans I’EBJ sous I’épiderme,
dans la membrane basale (fig. 6.7), et I’évolution se fait vers
la fibrose cicatricielle dermique (fig. 6.8).

Fig. 6.5 Epidermolyse bulleuse dystrophique.

a )

Fig. 6.6 Epidermolyse bulleuse prurigineuse prétibiale.

SEEs
T

Fig. 6.8 Epidermolyse bulleuse dystrophique - bulle non
inflammatoire et derme cicatriciel.

Corrélation anatomoclinique

L’évolution vers la fibrose cicatricielle dermique traduit
I’évolution cicatricielle synéchiante, responsable du han-
dicap des patients. Pour déterminer précisément le niveau
du défaut moléculaire, la morphologie seule est insuffisante.
L'immunohistochimie spécialisée, la microscopie électro-
nique, et le séquencage de I’ADN sont nécessaires.




PEMPHIGUS

Les pemphigus sont un groupe de maladies auto-immunes
avec perte de cohésion interkératinocytaire, dont résultent une
image histologique, I’acantholyse, et une image clinique, la
bulle flasque, fragile, avec signe de Nikolski.

PEMPHIGUS SUPERFICIELS

Les pemphigus superficiels (séborrhéique, érythémateux,
foliacé) sont caractérisés par un clivage dans la couche gra-

Fig. 6.9 Pemphigus superficiel - plaques érythémateuses.

Fig. 6.10 Pemphigus superficiel - forme foliacée.

MALADIES BULLEUSES

nuleuse et le haut de la couche épineuse épidermique, avec
des bulles flasques initiales peu visibles. Cliniquement, il
s’agit de plaques érythémateuses et squameuses dans les
zones séborrhéiques (fig. 6.9 — forme séborrhéique), ou de
Iésions plus diffuses et crolteuses (fig. 6.10 — forme folia-
cée). L’examen attentif permet de voir le caractére érosif
postbulleux (fig. 6.11). Histologiquement, 1’épiderme est
hyperplasique, psoriasiforme (fig. 6.12), avec une acantho-
lyse dans la zone granuleuse (fig. 6.13). Le derme sous-jacent
contient parfois un infiltrat inflammatoire dense polymorphe
(fig. 6.14).

Fig. 6.11 Pemphigus superficiel - érosion.

Fig. 6.14 Pemphigus superficiel inflammatoire.
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PEMPHIGUS PROFONDS

Les pemphigus profonds (vulgaire, végétant) sont caractérisés
par un clivage dans la couche suprabasale de I’épiderme. Les
1ésions sont cutanéomuqueuses, avec des bulles claires flasques
vite rompues, laissant une érosion crotiteuse (fig. 6.15 et 6.16),
et des érosions buccales tralnantes, quadrilatéres (fig. 6.17).
Histologiquement, la bulle survient par clivage intra-épider-
mique di a une acantholyse suprabasale, pouvant s’étendre
aux gaines pilaires (fig. 6.18 et 6.19). Le derme est souvent
inflammatoire. Le plancher de la bulle conserve une rangée de

Fig. 6.15 Pemphigus profond - atteinte cutanée.

Fig. 6.16 Pemphigus profond - bulle flasque rompue et croite.

Fig. 6.17 Pemphigus profond - atteinte muqueuse.

kératinocytes basaux, réalisant I’image classique de «pierres
tombales » (fig. 6.20).

La forme végétante est une variante caractérisée par des
placards kératosiques épais, érosifs et humides, souvent dans
les grands plis. Il existe en plus de 1’acantholyse suprabasale
une hyperplasie épidermique et des abces épidermiques de
neutrophiles et éosinophiles.

Fig. 6.20 Pemphigus profond - clivage suprabasal.



PEMPHIGUS PARANEOPLASIQUE

Le pemphigus paranéoplasique associe des aspects cliniques et
histologiques polymorphes. Les I€sions érosives muqueuses buc-
cales et oculaires sont précoces et séveéres (fig. 6.21). Les Iésions
cutanées peuvent étre des plaques lichénoides, avant d’obser-
ver des décollements épidermiques parfois étendus (fig. 6.22).
Histologiquement, on trouve dans seulement 50 % des cas une
acantholyse suprabasale (fig. 6.23 et 6.24) évocatrice. Il existe
par ailleurs un aspect lichénoide, avec infiltrat lymphocytaire en
bande sous-épidermique, nécrose et vacuolisation kératinocy-
taire (fig. 6.25), dans la muqueuse et sur la peau.

Fig. 6.21 Pemphigus paranéoplasique.

Fig. 6.24 Pemphigus paranéoplasique - acantholyse
suprabasale.

Fig. 6.22 Pemphigus paranéoplasique - décollement cutané.

Dans tous les pemphigus, le clivage intra-épidermique et
la perte de cohésion interkératinocytaire expliquent le carac-
tére flasque, fragile et transitoire de la bulle. L'inflammation
lichénoide du pemphigus paranéoplasique se traduit par des
Iésions proches de I’érythéme polymorphe. C’est I'immuno-
fluorescence directe (IFD) qui permet de mettre en évidence
les dépbts d’auto-anticorps interkératinocytaires (IgG + C3).
Les tests ELISA et d’immunoblot permettent de préciser les
antigénes cibles des auto-anticorps circulants.

Fig. 6.25 Pemphigus paranéoplasique - atteinte lichénoide.
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DERMATOSES BULLEUSES
JONCTIONNELLES AUTO-IMMUNES

Ce sont des maladies bulleuses sous-épidermiques acquises,
caractérisées par des auto-anticorps qui vont se fixer sur
des protéines de structure assurant la cohésion dermo-
épidermique.

PEMPHIGOIDE BULLEUSE (PB)

La PB est fréquente. Les signes de début sont un pru-
rit chronique, des placards eczématiformes ou urticariens.

Fig. 6.26 Pemphigoide bulleuse - bulles
tendues.

Fig. 6.27

Pemphigoide bulleuse.

GIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Apparaissent ensuite des bulles tendues, claires, souvent
de grande taille, sur ces placards ou en dehors (fig. 6.26 et
6.27). Une atteinte acrale est possible (fig. 6.28); I’atteinte
mugqueuse est plus rare. La guérison des bulles se fait sans
cicatrice.

Histologiquement, la bulle de PB est sous-épidermique.
Son toit est fait de I’épiderme entier. La bulle et le plancher
contiennent un infiltrat inflammatoire modéré, avec des €osi-
nophiles (fig. 6.29). Dans les formes débutantes, on peut voir
seulement un cedéme dermique, et un infiltrat modéré de lym-
phocytes et d’éosinophiles, venant au contact de 1’épiderme
(fig. 6.30).

Fig. 6.28 Pemphigoide bulleuse -
atteinte palmaire.

Fig. 6.29 Pemphigoide bulleuse.

Fig. 6.30 Pemphigoide prébulleuse - éosinophiles dermiques.



Plus rarement, on voit une image de spongiose a €osino-
philes (fig. 6.31). Si la biopsie est réalisée sur une lésion
ancienne, il peut exister une réépithélialisation partielle du
plancher, qu’il ne faut pas interpréter comme un clivage intra-
épidermique (fig. 6.32).

Fig. 6.32 Pemphigoide bulleuse - réépithélialisation
du plancher.

PEMPHIGOIDE CICATRICIELLE

La pemphigoide cicatricielle se distingue de la PB par son
évolution chronique, et son atteinte muqueuse (buccale,
conjonctivale, génitale, pharyngée) avec évolution cicatri-
cielle marquée. Elle est trés proche, voire indiscernable de la
PB, histologiquement et en IFD. Seuls les tests ELISA, ou
I’immunomicroscopie ¢électronique permettent d’affirmer son
diagnostic.

PEMPHIGOIDE DE LA GROSSESSE

La pemphigoide de la grossesse, ou pemphigoide gravidique,
est une forme particulicre de PB, survenant au cours de la
grossesse ou du post-partum. Les papules et plaques érythé-
mateuses, parfois en cocarde, sont diffuses, avec une atteinte
évocatrice de la région péri-ombilicale (fig. 6.33 et 6.34). Les
bulles surviennent secondairement sur ces lésions. L’aspect
histologique est identique a celui la PB. Une Iésion prébul-
leuse, avec infiltrat dermique riche en éosinophiles, est mon-
trée dans la figure 6.35.

Fig. 6.33

4 N

Pemphigoide gravidique.

Fig. 6.34 Pemphigoide gravidique - Iésions en cocarde.

T A g

Fig. 6.35 Pemphigoide gravidique - début de clivage.

L'cedeme et l'infiltrat des Iésions prébulleuses expliquent
I'aspect urticarien ou eczématiforme. La bulle tendue est
expliquée par le caractere intact et cohésif de I'épiderme
constituant le toit de la bulle. La spongiose a éosinophiles
n’est pas spécifique, pouvant se rencontrer dans la gale, ou
d’autres dermatoses bulleuses. Le diagnostic des pemphi-
goides est confirmé en IFD, montrant des dépéts linéaires
jonctionnels d'lgG ou C3. En IF sur peau clivée, les dépbts
d’lgG se fixent sur le toit du décollement.
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DERMATOSE A IGA LINEAIRE (DIGAL)

La DIGAL atteint I’enfant ou I’adulte. Les bulles sont de
taille variable, sur peau saine ou érythémateuse, a groupe-
ment herpétiforme ou en rosettes (fig. 6.36). L’atteinte acrale
est possible (fig. 6.37), de méme que 1’atteinte muqueuse.
L’aspect histologique d’une bulle est proche de celui de la
PB, mais ici, les neutrophiles prédominent sur les éosino-
philes (fig. 6.38 et 6.39). En bordure, ou peau prébulleuse,
les neutrophiles s’alignent le long de la basale (fig. 6.40).
L’IFD met en évidence en peau péribulleuse des dépots fins
et linéaires d’IgA le long de la basale, parfois associés a des
dépots d’IgG ou C3.

. |
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Fig. 6.38 DIGAL - aspect général.

Fig. 6.36 DIGAL - bulles en rosette.

N

Fig. 6.39 DIGAL - bulle sous-épidermique a neutrophiles.

J

Fig. 6.37 DIGAL - atteinte acrale.
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Fig. 6.40 DIGAL - bordure.



EPIDERMOLYSE BULLEUSE ACQUISE (EBA)

L’EBA est caractérisée par la production d’auto-anticorps anti-
collagene VII, et touche surtout I’adulte. Les lésions bulleuses
peuvent étre acrales, prédominant dans les zones de frottement.
Ces bulles cicatrisent de facon atrophique avec des grains de
milium, comme dans ’EBD. Une atteinte muqueuse est fré-
quente (fig. 6.41). Les lésions peuvent étre plus inflamma-
toires, se traduisant par des bulles sur peau érythémateuse
sur le tronc et les membres, mimant une PB, mais avec une

MALADIES

¢évolution plus cicatricielle (fig. 6.42). Histologiquement,
le décollement sous-épidermique est peu ou pas inflammatoire
(fig. 6.43). L’infiltrat contient des lymphocytes et quelques
neutrophiles (fig. 6.44 et 6.45). L’IFD met en évidence des
dépdts linéaires jonctionnels d’IgG ou C3. L’aspect morpho-
logique et en IFD peut donc étre proche de celui d’une PB.
L’immunofluorescence sur peau clivée oriente le diagnostic en
montrant des dépots d’IgG ou C3 sur le plancher du décolle-
ment. Le test ELISA confirme la cible antigénique des auto-
anticorps (collagéne VII).

Fig. 6.41 Epidermolyse bulleuse acquise (EBA) -
lésion muqueuse.

Fig. 6.42 EBA.

Fig. 6.43 EBA - forme peu inflammatoire.

Fig. 6.44 EBA - neutrophiles et lymphocytes. Fig. 6.45 EBA - plancher inflammatoire.
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. (coudes, genoux) et les fesses (fig. 6.46, 6.47 et 6.48). Les
DERMATITE HERPETIFORME vraies bulles sont rares (fig. 6.47).

Histologiquement, il s’agit au maximum d’un décollement
bulleux sous-épidermique dont la cavité bulleuse et le plan-
cher contiennent des neutrophiles (fig. 6.49). En pratique, le
diagnostic se fait souvent sur une image de micro-abees papil-
laire a neutrophiles avec décollement trés focal (fig. 6.50), voire
sur une ébauche de micro-abcees papillaire (fig. 6.51). L’IFD
confirme le diagnostic, en mettant en évidence des dépots gra-
nuleux d’IgA et de C3 au sommet des papilles dermiques.

Cette dermatose est rare, et touche surtout 1’adulte jeune.
Elle est parfois associée a I’entéropathie au gluten (mala-
die ceeliaque), avec laquelle elle partage le méme terrain
immunogénétique.

Les Iésions cutanées sont dominées par le prurit, souvent au
premier plan devant des Iésions cutanées symétriques, papu-
lovésiculeuses, touchant les faces d’extension des membres

Fig. 6.46 Dermatite herpétiforme. Fig. 6.47 Dermatite herpétiforme - Fig. 6.48 Dermatite herpétiforme -
bulles sur le coude. atteinte des fesses.

Fig. 6.49 Dermatite herpétiforme - bulle. Fig. 6.50 Dermatite herpétiforme — micro-abcés papillaire.

Corrélation anatomoclinique

Il existe souvent une dissociation entre I'intensité du prurit et
les lésions cliniques et histologiques qui sont focales et par-
fois peu importantes. Les véritables bulles cliniques et histo-
logiques sont rares. On a plus souvent des petites papules
excoriées, en périphérie desquelles on verra I'image de micro-
abces papillaire débutant.
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Fig. 6.51 Dermatite herpétiforme - ébauche de micro-abces.



ERYTHEME POLYMORPHE, SYNDROMES
DE STEVENS-JOHNSON ET DE LYELL

ERYTHEME POLYMORPHE (EP)

L’érythéme polymorphe est une dermatose d’hypersensibilité,
survenant le plus souvent aprés une infection (herpés, autre virus,
mycoplasme, etc.). La nosologie de I’érythéme polymorphe post-
médicamenteux est complexe, car elle se confond avec celle du
syndrome de Stevens-Johnson. La Iésion clinique typique de
I’érythéme polymorphe est la cocarde, dont le centre est papuleux,

MALADIES BULLEUSES

vésiculeux, ou bulleux (fig. 6.52 et 6.53), avec un anneau péri-
phérique érythémateux, et une zone moyenne cedémateuse rouge
sombre. Les 1ésions muqueuses sont des érosions douloureuses,
touchant la bouche, les levres, le gland, la vulve, la conjonctive
(fig. 6.54 et 6.55). L’aspect histologique est caractéristique mais
non spécifique. Le décollement bulleux central survient par nécrose
kératinocytaire (fig. 6.56) : les nécroses touchent les kératinocytes
basaux, ou sont plus étagées (fig. 6.57 et 6.58). En périphérie du
décollement, dans la zone correspondant a I’anneau intermédiaire,
on observe un infiltrat dermique superficiel lichénoide, lymphocy-
taire, avec vacuolisations et nécroses kératinocytaires basales, dis-
sociation de la basale par les lymphocytes (fig. 6.59).

Fig. 6.52 Erythéme Fig. 6.53 Erytheme

polymorphe.

polymorphe - cocarde avec bulle.

Fig. 6.55 Erythéme
polymorphe - atteinte génitale.

Fig. 6.54 Erytheme
polymorphe - atteinte labiale.

Fig. 6.57 EP - décollement par nécrose kératinocytaire.

Fig. 6.58 EP - nécroses et vacuolisation.

Fig. 6.59

EP - infiltrat lymphocytaire lichénoide.
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SYNDROMES DE STEVENS-JOHNSON
ET DE LYELL

Le syndrome de Stevens-Johnson (SJS) et le syndrome de
Lyell (nécrolyse épidermique toxique [NET]) sont presque
toujours de cause médicamenteuse, et donc classés dans les
toxidermies. Dans le SIS, les Iésions cliniques sont rouge
sombre, parfois purpuriques, tronculaires ou diffuses, simu-
lant parfois des cocardes (fig. 6.60). Les lésions évoluent
vers la confluence et la survenue de décollements épider-
miques étendus, réalisant un aspect en linge mouillé, et une
mise a nu du derme (fig. 6.61, 6.62 et 6.63). On parle de
SJS pour un décollement de moins de 10 % du tégument, de
forme intermédiaire entre 10 et 30 %, et de NET au-dela de
30 %. L’étude histologique montre des nécroses kératinocy-
taires étagées, confluentes, avec un infiltrat lymphocytaire
modéré ou minime dermique superficiel (fig. 6.64), et au
maximum un décollement de 1’épiderme totalement nécrosé
(fig. 6.65).

o

Fig. 6.61 Syndrome de Stevens-Johnson -
nécrose épidermique et bulles confluentes.

Fig. 6.62 Syndrome de Lyell - décollement
épidermique massif.

Fig. 6.60 Syndrome de Stevens-Johnson - plaques
confluentes et pseudococardes.

Fig. 6.63 Syndrome de Lyell -
derme mis a nu.

Fig. 6.64 Syndrome de Lyell - nécroses confluentes
112 étagées.

Fig. 6.65 Syndrome de Lyell - bulle par nécrose.



Corrélation anatomoclinique

Dans I'érytheme polymorphe, le SJS et le NET, les décol-
lements bulleux sont dus a une nécrose des kératinocytes, et
surviennent sur une peau lésée, érythémateuse. C’est I'accumu-
lation des nécroses basales qui crée le décollement du derme
sous-jacent. Il n’y a pas de dép6ts auto-immuns en IFD, ce qui

élimine les diagnostics différentiels cliniques (pemphigus notam-
ment). L'atteinte muqueuse dans ces affections a un risque cica-
triciel élevé, surtout au niveau conjonctival. La mise a nu étendue
du derme dans le SJS et le NET explique la sévérité de ces affec-
tions, avec un risque infectieux et métabolique majeur.

MALADIES BULLEUSES
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URTICAIRES

L'expression commune des urticaires est la papule cedémateuse
dermique, résultant de mécanismes d'hypersensibilité impli-
quant le mastocyte et I'histamine, son médiateur principal.

URTICAIRES COMMUNES

L'urticaire est un signe cutané fréquent, pouvant relever d'un
grand nombre de causes. Dans l'urticaire aigué, 1'agent causal
est parfois identifiable (aliment, médicament, venin, pneu-
mallergene, facteur contact, infection). Dans les urticaires
chroniques, le plus souvent, on ne trouve pas de cause précise
(urticaire idiopathique). Les urticaires physiques sont souvent
chroniques.

Le dermographisme vrai, ou urticaire factice, réalise des
Iésions urticariennes fugaces aux zones de frottement appuyé
(fig. 7.1). 11 traduit une hypersensibilité cutanée.

L'urticaire superficielle est caractérisée par une érup-
tion monomorphe, fugace, migratrice et prurigineuse,
faite de papules et plaques cedémateuses, arrondies ou
polycycliques (fig. 7.2 et 7.3). L'urticaire profonde, ou
angio-cedéme, est caractérisée par une tuméfaction ferme,
mal limitée, pale, accompagnée de sensation de tension.
L'urticaire physique survient au site d'exposition au fac-
teur déclenchant (fig. 7.4).

Dermatologie. De la clinique a la microscopie
© 2015, Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés

Fig. 7.1 Dermographisme vrai - urticaire factice.

Fig. 7.2 Urticaire superficielle.

Fig. 7.3 Urticaire de I'enfant.
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Histologiquement, l'urticaire banale associe un cedeme
interstitiel dermique et un discret infiltrat périvasculaire de
lymphocytes et rares neutrophiles et éosinophiles (fig. 7.5 et
7.6). Dans sa forme profonde (angio-cedéme), I'cedéme et 1'in-
filtrat discrets sont présents ¢galement dans 1'hypoderme.

a )

Fig. 7.4 Urticaire a la chaleur.

Fig. 7.5 Urticaire - cedéme interstitiel.

Corrélation anatomoclinique

C'est la localisation dermique ou hypodermique de |'cedeme
qui est responsable du caractére superficiel ou profond des
Iésions cliniques de I'urticaire.

VASCULITE URTICARIENNE

La vasculite urticarienne suggére l'existence d'une maladie
systémique. Elle est caractérisée cliniquement par des 1ésions
urticariennes, fixes, avec évolution purpurique et parfois
séquelles pigmentaires (fig. 7.7 et 7.8), et histologiquement
par une atteinte vasculaire plus marquée que dans l'urticaire
banale, allant jusqu'a la vasculite leucocytoclasique. On voit un
infiltrat contenant de nombreux neutrophiles, obscurcissant les
vaisseaux dermiques et dissociant leur paroi (fig. 7.9 et 7.10).

Fig. 7.7 Vasculite urticarienne.

Fig. 7.6 Urticaire - rares neutrophiles et éosinophiles.

Fig. 7.8 Vasculite urticarienne - clinique.



Fig. 7.10 Vasculite urticarienne - neutrophiles dissociant la
paroi vasculaire.

L'atteinte vasculaire explique le caractére purpurique et la fixité
des lésions. La vasculite urticarienne peut s'intégrer dans le

cadre d'une connectivite (lupus), d'une réaction médicamen-
teuse, d'une infection (hépatite B), ou d'une vasculite hypo-
complémentémique avec ou sans auto-anticorps anti-C1q.

URTICAIRE NEUTROPHILIQUE,
DERMATITE URTICARIENNE
NEUTROPHILIQUE (DUN) OU
INTERSTITIELLE NEUTROPHILIQUE (DIN)

L'urticaire neutrophilique, la DUN ou la DIN sont des
termes désignant un tableau anatomoclinique survenant au
cours de diverses affections, telles que la maladie de Still,
le lupus érythémateux, l'arthrite chronique juvénile, le syn-
drome de Schnitzler, les syndromes auto-inflammatoires
(syndrome de Muckle-Wells, urticaire familiale au froid,
CINCA [chronique, infantile, neurologique, cutané, articu-

DERMATOSES DES ETATS D'HYPERSE

laire], syndrome hyper-IgD, TRAPS [TNF-receptor associa-
ted auto-inflammatory syndrome], etc.). Cliniquement, les
Iésions urticariennes sont de durée variable, parfois peu pal-
pables, ou associées a un dermographisme (fig. 7.11 et 7.12).
Histologiquement, il existe un infiltrat neutrophilique péri-
vasculaire et interstitiel dermique, avec leucocytoclasie, sans
vasculite (fig. 7.13, 7.14 et 7.15).

Fig. 7.11 Maladie de Still - Iésions urticariennes.

Fig. 7.12 Dermographisme au cours de la maladie de Still.

Fig. 7.13 Dermatite urticarienne neutrophilique (DUN).
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Fig. 7.14 DUN - neutrophiles périvasculaires et interstitiels.

Fig. 7.15 DUN - leucocytoclasie.

OGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

PANNICULITES

Pour classer les différents types de panniculites, on utilise
un algorithme histopathologique relativement simple, car la
clinique ne permet souvent pas a elle seule de s'orienter :

= L'inflammation est-elle a prédominance septale ou lobu-
laire ? Quel en est le type ?
= Y a-t-il une atteinte vasculaire ou non?

On peut ainsi définir quatre groupes en fonction de ces
deux paramétres.

PANNICULITES SEPTALES SANS ATTEINTE
VASCULAIRE

L'érythéme noueux est la panniculite septale de loin la plus
fréquente. Il se manifeste par des nouures chaudes sen-
sibles, bilatérales et asymétriques prédominant aux jambes
(fig. 7.16). Dans certains cas, il peut s'agir d'une 1ésion unique
a évolution centrifuge, qualifiée d'hypodermite nodulaire
subaigué migratrice (fig. 7.17).

Fig. 7.16 Erythéme noueux typique.

Fig. 7.17 Erythéme noueux - lésion unique annulaire
centrifuge.



11 faut une biopsie large et profonde pour faire un diagnos-
tic pertinent. La figure 7.18 illustre la prédominance septale
de l'atteinte avec élargissement du septum et infiltrat inflam-
matoire a la périphérie des lobules. L'infiltrat est polymorphe,
avec des lymphocytes, des histiocytes et des neutrophiles,
ainsi que des hématies extravasées (fig. 7.19). L'élément le
plus caractéristique est la rosette de Miescher (fig. 7.20), com-
posée d'histiocytes et de neutrophiles formant de petits amas
arrondis a disposition florale. Ce signe est trés évocateur de
I'érythéme noueux. Si la biopsie est trop tardive, les neutro-
philes disparaissent et il ne persiste que des granulomes avec
épaississement du septum. Il n'y a pas d'aspect histologique
caractéristique de I'hypodermite nodulaire migratrice, qui doit
étre assimilée a 1'érythéme noueux.

11 existe d'autres panniculites septales sans atteinte vascu-
laire, notamment les morphées profondes (fig. 7.21) ou l'in-

Fig. 7.19 Erythéme noueux - gros plan sur le septum.

DERMATOSES DES ETATS D'HYPER

duration est plus profonde que dans les formes dermiques
habituelles. La biopsie montre une panniculite septale
(fig. 7.22), avec apposition de néocollagéne dans le septum
et inflammation lymphocytaire, comme dans une morphée
classique (fig. 7.23). Les granulomes annulaires profonds,
la nécrobiose lipoidique ou les nodules rhumatoides peuvent
réaliser aussi des images de panniculite septale.

Fig. 7.20 Erythéme noueux - aspect de rosette de Miescher.

4 N

Fig. 7.21 Morphée profonde.

Fig. 7.22 Morphée profonde - panniculite septale.

J

119




120

Fig. 7.23 Morphée profonde - néocollagéne et infiltrat
lymphocytaire dans le septum.

PANNICULITES SEPTALES AVEC ATTEINTE
VASCULAIRE

On trouve dans ce groupe la périartérite noueuse (PAN; voir
chapitre 14) ainsi que les thrombophlébites superficielles.

Les thrombophlébites se manifestent par une induration hypo-
dermique localisée principalement aux jambes, qui a parfois un
caractere linéaire (fig. 7.24). Ces lésions surviennent toujours
dans un contexte pathologique qu'il faut rechercher, notamment
des troubles de la coagulation ou une maladie de Behget.

Sur le plan histologique, il s'agit d'une atteinte vasculaire
touchant des veines de petit ou moyen calibre (fig. 7.25). Il y a
une occlusion de la lumiére (fig. 7.26) avec un infiltrat inflam-
matoire associé, s'étendant largement autour du vaisseau. Il est
parfois nécessaire de faire une coloration a 'orcéine pour voir la
silhouette vasculaire (fig. 7.27). Le diagnostic différentiel entre
atteinte veineuse et artérielle n'est pas facile a faire dans certains
cas. Il y a une atteinte inflammatoire toujours plus diffuse dans
les thrombophlébites que dans la PAN. Le calibre des veines est
souvent plus grand que celui des artérioles touchées dans la PAN.

Fig. 7.24 Thrombophlébite nodulaire.
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Fig. 7.25 Thrombophlébite nodulaire.

Fig. 7.26 Thrombophlébite nodulaire — obstruction de la
lumiére.

Fig. 7.27 Coloration a I'orcéine montrant les multiples
couches du vaisseau thrombosé.



PANNICULITES LOBULAIRES AVEC ATTEINTE
VASCULAIRE

Il s'agit ici d'une seule entité, I'érythéme induré de Bazin ou
vasculite nodulaire, comprenant des nodules multiples prédo-
minant aux jambes (fig. 7.28), entrainant des ulcérations dans
50 % des cas et évoluant par poussées successives pendant
des années. Les 1ésions sont douloureuses spontanément et a
la palpation, notamment en cas de Iésions ulcérées (fig. 7.29).

La biopsie montre une atteinte diffuse du pannicule, donc
a prédominance lobulaire. Il y a une inflammation majeure
et une disparition progressive de la graisse (fig. 7.30). Outre
l'infiltrat, on a toujours une atteinte vasculaire touchant les
artérioles et les veinules de I'hypoderme (fig. 7.31). On voit
des vaisseaux a la paroi totalement nécrosée, thrombosés et
entourés d'un infiltrat inflammatoire polymorphe (fig. 7.32).
La coloration a I'orcéine est parfois indispensable pour repé-
rer les silhouettes vasculaires. Quand la Iésion évolue, il y a un
granulome diffus avec fibrose progressive ot il est difficile de
repérer les vaisseaux. Cette atteinte est toutefois indispensable
pour poser le diagnostic.

DERMATOSES DES ETATS D'HYPER

Fig. 7.28 Erythéme induré de Bazin.

Fig. 7.29 Erythéme induré de Bazin - Iésion ulcérée.

Fig. 7.30 Erythéme induré - panniculite diffuse avec zone
de nécrose et inflammation.

J

Fig. 7.31 Erythéme induré — multiples vaisseaux thrombosés.

Fig. 7.32 Résidu d'une grosse veine hypodermique.
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PANNICULITES LOBULAIRES SANS ATTEINTE
VASCULAIRE

C'est le groupe le plus vaste, ou la question essentielle pour le
pathologiste est de déterminer le type de cellules inflamma-
toires prédominant.

Panniculites neutrophiliques

La panniculite pancréatique sc caractérise par des nouures
inflammatoires trés douloureuses, associées a des douleurs
osseuses et abdominales (fig. 7.33). Dans cette atteinte trés grave,
= [l'évolution des lésions se fait vers la fistulisation avec émission

Fig. 7.33 Panniculite pancréatique avec nodules douloureux.

DERMATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

de graisse fondue. Il s'agit souvent d'une néoplasie pancréatique
ou de pancréatite en poussée. Il existe aussi des formes plus
bénignes, avec élévation transitoire des enzymes pancréatiques,
donnant des nodules sans signes généraux (fig. 7.34).

La panniculite pancréatique se caractérise par une forte
basophilie, avec nécrose de grands secteurs graisseux et infil-
trat neutrophilique majeur (fig. 7.35). On voit des silhouettes
ou fantomes d'adipocytes, avec une calcification trés précoce
des cadres adipocytaires, d'ou I'extréme basophilie (fig. 7.36).
Le gros plan de la figure 7.37 montre bien les adipocytes cal-
cifiés avec de nombreuses hématies autour.

La panniculite de Weber-Christian doit étre considé-
rée comme une dermatose neutrophilique profonde, respon-
sable de grands placards récidivants, trés inflammatoires,
avec fievre et cultures bactériologiques stériles. Dans certains
cas, il y a une dermatose neutrophilique profonde et superfi-
cielle avec des Iésions cedémateuses ou bulleuses (fig. 7.38).
La biopsie montre un infiltrat principalement lobulaire com-
posé de polynucléaires neutrophiles (fig. 7.39), sans atteinte
vasculaire.

Dans la panniculite par déficit en alpha-1-antitrypsine,
on a des nouures touchant des zones inhabituelles telles que
I'abdomen ou les bras (fig. 7.40). La biopsie montre aussi une
panniculite neutrophilique, avec nécrose de lobules débutant
dans la zone périphérique infiltrée de neutrophiles (fig. 7.41).

K

Fig. 7.34 Panniculite pancréatique avec lésions plus
discrétes.

Fig. 7.36 Panniculite pancréatique — nécrose d'un lobule et
franche basophilie.
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Fig. 7.37 Panniculite pancréatique - fantomes adipocytaires
et calcifications précoces.



Fig. 7.38 Panniculite neutrophilique avec bulles.

Fig. 7.39 Panniculite neutrophilique.
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Fig. 7.41 Panniculite neutrophilique avec atteinte
des septums.
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Panniculites a prédominance
lymphocytaire

La plus fréquente est la panniculite au froid, qui est biop-
si¢e quand l'image clinique est atypique. Ces panniculites
surviennent principalement chez les femmes, aux cuisses
(fig. 7.42), notamment lors de la pratique de sports comme
I'équitation ou la moto. Il s'agit de grands placards hypo-
dermiques douloureux. La biopsiec montre une atteinte
inflammatoire minime, sans nécrose, avec principalement des
lymphocytes au sein du lobule (fig. 7.43).

La panniculite lupique est localisée aussi dans des zones
inhabituelles telles que la face externe du bras (fig. 7.44) ou
le dos. On peut la voir au visage, notamment chez les enfants,
aux seins et aux cuisses. Elle évolue en donnant des cicatrices
trés dystrophiques.

La biopsie montre une atteinte lymphocytaire, sous forme
de plages arrondies qui semblent accrochées aux septums,
comme du gui dans les arbres (fig. 7.45). L'infiltrat est presque
exclusivement lymphocytaire (fig. 7.46). Dans les atteintes
évoluées, on a un aspect hyalin et une fibrose progressive ou
les adipocytes disparaissent (fig. 7.47 et 7.48). Il faut étre pru-
dent face aux panniculites lymphocytaires, car il est parfois

Fig. 7.42 Panniculite au froid chez une cavaliére.

Fig. 7.43 Panniculite au froid - infiltrat lymphocytaire discret.
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Fig. 7.44 Panniculite lupique avec évolution cicatricielle.

Fig. 7.45
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Fig. 7.46 Panniculite lupique - infiltrat lymphocytaire.

DERMATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 7.47 Panniculite lupique - involution hyaline et fibreuse.

Fig. 7.48 Hyalinose séquellaire panniculite lupique.

difficile de faire le diagnostic différentiel entre un lymphome
a type de panniculite et une panniculite lupique. La recherche
de clone, et les autres signes de lupus sont importants pour le
diagnostic différentiel.

Panniculites histiocytaires

Dans la cytostéatonécrose du nouveau-né, on a l'apparition
de nodules sensibles aprés un accouchement long ou difficile
avec une petite hypothermie (fig. 7.49). La biopsie montre
des cristaux d'acide gras a disposition radiaire, situés au sein
des adipocytes (fig. 7.50). Il y a aussi des calcifications pré-
coces et on voit en périphérie des granulomes lipophagiques.

Outre la sarcoidose hypodermique, on classe au sein de ces
infiltrats la panniculite histiocytaire cytophagique, expres-
sion cutanée du syndrome d'activation macrophagique, réa-
lisant des nodules et plaques douloureux et inflammatoires
en contexte fébrile. Il y a un infiltrat massif de la graisse,
avec des zones de nécrose et d'hémorragies (fig. 7.51); a fort
grossissement, on a des histiocytes de grande taille avec des
images de phagocytose d'hématies, de leucocytes et de débris
nucléaires, qu'on compare a des « beanbags » ou sacs de hari-
cots (fig. 7.52).
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ATROPHIE GRAISSEUSE IDIOPATHIQUE

Il s'agit d'un tableau, localisé¢ a I'abdomen ou aux fesses, de
Iésions déprimées, molles, extensives, traduisant 1'atrophie du
pannicule (fig. 7.53). L'image histologique montre la graisse
qui involue (fig. 7.54). Les adipocytes deviennent trés petits
(fig. 7.55) par rapport aux adipocytes normaux (fig. 7.56) et
accompagnés de nombreux petits vaisseaux (involution vers
une graisse d'allure embryonnaire).
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Fig. 7.49 Cytostéatonécrose du nouveau-né.

Fig. 7.53 Atrophie graisseuse idiopathique.

Fig. 7.50 Cytostéatonécrose du nouveau-né - cristaux au sein
des adipocytes.

Fig. 7.54 Atrophie graisseuse idiopathique - involution
vasculaire.

j

Fig. 7.51 Nécrose et hémorragie dans une panniculite
histiocytaire cytophagique.

Fig. 7.55 Atrophie graisseuse idiopathique - adipocytes de
petite taille et vaisseaux.
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Fig. 7.52 Panniculite histiocytaire cytophagique - histiocytes _—
avec phagocytose d'éléments sanguins. Fig. 7.56 Adipocytes de taille normale chez le méme patient.




SIGNES CUTANES DU LUPUS
ERYTHEMATEUX

Le lupus érythémateux (LE) est une affection auto-immune
touchant trés souvent la peau, parfois exclusivement. Dans
les LE, il existe des lésions cutanées spécifiques, classées
selon leur durée, leur aspect clinique et microscopique, et les
signes extracutanés éventuellement associés. On distingue le
LE chronique ou discoide, le LE tumidus ou dermique, le LE
subaigu, et le LE aigu. Il existe également des lésions cuta-
nées non spécifiques au cours du LE, dont des Iésions vascu-
~ laires qui peuvent donner lieu a des tableaux anatomocliniques
particuliers.

LE CHRONIQUE

Le LE chronique (LEC) peut étre localisé ou diffus. Il
s'agit de plaques bien limitées, indolentes, souvent photo-
déclenchées ou aggravées, sur le visage, le cuir chevelu, ou
plus disséminées (fig. 7.57, 7.58 et 7.59). Certaines locali-
sations comme la conque de 1'oreille sont particuliérement
typiques (fig. 7.58). Les plaques sont érythémateuses,
hyperkératosiques, avec un renforcement folliculaire.
L'atrophie cicatricielle est plus tardive et prédomine au
centre des Iésions.

Au microscope, on a un infiltrat lymphocytaire der-
mique avec renforcement péri-annexiel, comme sur la vue
d'ensemble d'une plaque de LEC fournie a la figure 7.60.

Fig. 7.57 LE chronique.
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Fig. 7.58 LE chronique - conque de l'oreille.

Fig. 7.59 LE chronique discoide disséminé.

Fig. 7.60 Exérése d'une plaque de LE chronique discoide.
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Il existe une atteinte de l'interface dermo-épidermique, avec
une membrane basale épidermique épaissie (fig. 7.61). Les
lymphocytes peuvent venir dissocier les kératinocytes de la
basale, qui sont par ailleurs vacuolisés, plus rarement apop-
totiques (fig. 7.62). L'épiderme s'atrophie dans les Iésions
plus anciennes, ce qui contraste avec une hyperkératose
persistante. L'atrophie et 'hyperkératose sont visibles éga-
lement dans le follicule pileux (fig. 7.63). L'atteinte de l'in-
terface explique l'incontinence pigmentaire (fig. 7.64). Dans
les 1ésions séquellaires non inflammatoires, il persiste une
incontinence pigmentaire (fig. 7.65).

L'hyperkératose et |'atrophie épidermique ont leur traduction
clinique évidente. Les formes cliniques crétacées sont dues .
a une hyperkératose trés marquée. La quantité d'infiltrat lym- Fig. 7.63 Atrophie et hyperkératose de la gaine pilaire.
phocytaire est parallele a I'état plus ou moins inflammatoire

de la plague de lupus.

Fig. 7.61 Infiltrat lymphocytaire péri-annexiel - atteinte de
l'interface épidermique et pilaire.

Fig. 7.62 Epaississement de la membrane basale. Fig. 7.65 Incontinence pigmentaire résiduelle.
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LE TUMIDUS

Le LE tumidus est une variante du LEC caractérisée par un
érythéme associé¢ a un cedéme, réalisant un ou plusieurs pla-
cards saillants a bords nets avec infiltration cutanée, a sur-
face lisse, sans altération épidermique (fig. 7.66 et 7.67).
Histologiquement, l'infiltrat lymphocytaire dermique est au
premier plan, sans atteinte de l'interface (fig. 7.68). Il se ren-

ERMATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

force autour des annexes pilaires et sudorales (fig. 7.69). Les
frontiéres nosologiques avec la maladie de Jessner-Kanoff
sont parfois floues. Dans celle-ci, les plaques érythémateuses
sont plus arciformes, fluctuantes, prédominant sur le tho-
rax (fig. 7.70). L'infiltrat lymphocytaire dermique forme des
manchons périvasculaires, sans renforcement péri-annexiel
(fig. 7.71).

K
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Fig. 7.66 LE tumidus - visage.
J
Fig. 7.67 LE tumidus. Fig. 7.69 LE tumidus - atteinte péri-annexielle.
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- Fig. 7.70 Maladie de Jessner-Kanoff — dos.

Fig. 7.71 Manchons lymphocytaires périvasculaires.
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LE SUBAIGU Elles peuvent étre psoriasiformes. Dans la figure 7.75, la micro-
scopie montre un infiltrat lymphocytaire périvasculaire et sous-
épidermique, plutdt que péri-annexiel. L'atteinte de l'interface est
marquée, avec vacuolisation, corps ronds (fig. 7.76). L'épiderme
est parfois atrophique, sans nette hyperkératose. Parfois, l'infil-
trat lymphocytaire est moins abondant, et I'atteinte de l'interface
est au premier plan (fig. 7.77).

Le LE subaigu est un tableau anatomoclinique caractérisé clini-
quement par des Iésions disséminées sur le visage, le thorax, le
haut du dos, et la face d'extension des membres supérieurs. Les
Iésions sont érythémateuses, finement squameuses, parfois annu-
laires, sans hyperkératose folliculaire (fig. 7.72, 7.73 et 7.74).

Fig. 7.72 LE subaigu - visage.

Fig. 7.75 LE subaigu - infiltrat lymphocytaire périvasculaire
et a l'interface épidermique.

Fig. 7.73 LE subaigu.

Fig. 7.76 LE subaigu - infiltrat abondant et atteinte
de l'interface.
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Fig. 7.74 LE subaigu - Iésions annulaires. Fig. 7.77 LE subaigu - infiltrat moins abondant.
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LE AIGU

Le LE aigu systémique peut s'accompagner de signes cuta-
nés, dominés par un érythéme congestif diffus et surtout par
les nappes érythémateuses congestives malaires en vesper-
tilio (fig. 7.78). La microscopie montre un faible infiltrat
lymphocytaire dermique superficiel (fig. 7.79). Les rema-
niements de l'interface associent vacuolisation et nécrose
kératinocytaire, réalisant un aspect proche de celui de la
dermatomyosite (fig. 7.80). Parfois, les 1ésions de l'inter-
face sont encore plus discrétes (fig. 7.81). On peut parfois
voir un contingent de neutrophiles lors d'une poussée de
LE aigu (fig. 7.82).

a )

Fig. 7.78 Vespertilio du LE aigu.

Fig. 7.79 LE aigu.

Fig. 7.80 LE aigu - aspect proche de la dermatomyosite.

Fig. 7.81 LE aigu - remaniements trés discrets.

Fig. 7.82 LE aigu en poussée - neutrophiles.



MANIFESTATIONS VASCULAIRES DU LUPUS

Les manifestations vasculaires du lupus peuvent é&tre
lies a des dépdts de complexes immuns ou a des mani-
festations vaso-occlusives thrombotiques peu inflamma-
toires. Ces manifestations surviennent notamment dans le
cadre de la présence d'anticorps antiphospholipides. Elles
peuvent consister en un aspect cyanotique et un livedo acral
(fig. 7.83), avec thromboses de capillaires dermiques sans
inflammation (fig. 7.84), ou en des papules érythémateuses
a centre atrophique porcelainé rappelant la papulose atro-
phiante de Degos (fig. 7.85). Dans ce cas, on a histologi-
quement une 1ésion bien limitée, en triangle dermique a base
superficielle, soulignée par des dépots de mucine (fig. 7.86).
Au centre, 1'épiderme est atrophique, avec hyperkératose et
atteinte de l'interface rappelant le LE chronique (fig. 7.87).
En bordure, il existe un infiltrat lymphocytaire et des throm-
boses capillaires (fig. 7.88).

K

Thromboses microvasculaires au cours du LE.
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Fig. 7.85 Pseudo-Degos du LE.

Fig. 7.88 Pseudo-Degos - lymphocytes et thrombose capillaire. L
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PAPULOSE ATROPHIANTE DE DEGOS

La papulose atrophiante de Degos est une affection tres
rare, dont les rapports a la vasculopathie thrombosante du
lupus sont discutés. Elle est caractérisée par une éruption
de papules érythémateuses a évolution centrale nécro-
tique puis scléro-atrophique déprimée, d'aspect porce-
lain¢, avec halo inflammatoire (fig. 7.89). L'histologie
montre un infarctus dermique par occlusion d'une
artériole profonde. La Iésion est triangulaire a pointe
inférieure (fig. 7.90). Il existe une surcharge mucineuse
dans la lésion (fig. 7.91), et une artériole thrombosée a
la pointe inférieure (fig. 7.92). La l1ésion évolue vers une
nécrose triangulaire déshabitée du derme, avec atrophie
épidermique en regard (fig. 7.93).

A CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 7.89 Papulose atrophiante de Degos.

Fig. 7.90 Papulose atrophiante de Degos - Iésion triangulaire
a pointe inférieure.

Fig. 7.91 Dépots de mucine.

Fig. 7.92 Artériole thrombosée (coloration a I'orcéine).

Fig. 7.93 Papulose atrophiante de Degos - Iésion évoluée.

Le centre nécrotique puis scléro-atrophique de la Iésion cor-

respond au cone dermique constituant le territoire d'aval de
|'artériole thrombosée, qui subit une nécrose ischémique.




DERMATOMYOSITE

Les Iésions cutanées de la dermatomyosite peuvent survenir
avant les signes musculaires, ou conjointement. Les 1ésions
¢élémentaires les plus typiques sont 1'érythéme, I'cedéme, la
kératose et la poikilodermie.

LESIONS ELEMENTAIRES TYPIQUES

L'érythéme héliotrope est rose lilacé, siégeant dans les zones
découvertes, et prédominant au visage, au cou, au décol-
leté (fig. 7.94), au haut du dos, sur les genoux et les coudes

Fig. 7.94 Dermatomyosite.

Fig. 7.95 Dermatomyosite - atteinte du coude.

Fig. 7.97 Dermatomyosite cedémateuse.
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(fig. 7.95). L'atteinte des paupicres est évocatrice (fig. 7.96).
Un cedéme est variablement associ¢, surtout dans les formes
aigués, donnant un aspect succulent a I'érythéme (fig. 7.97).
Les formes plus évoluées photosensibles ont un aspect de poi-
kilodermie, prédominant sur le décolleté (fig. 7.98), associant
atrophie épidermique, télangiectasies et leucomélanodermie.

Au microscope, il existe une dermatose de l'interface tres
peu inflammatoire (fig. 7.99). La vacuolisation des kératino-
cytes basaux prédomine sur les nécroses (fig. 7.100). Les lym-
phocytes sont peu nombreux.

Fig. 7.100 Vacuolisation basale.




11 existe une surcharge mucineuse du derme superficiel a la
coloration par le bleu Alcian (fig. 7.101). La dermatomyosite
poikilodermique s'explique par l'association d'une dermatose
de l'interface, d'une atrophie épidermique, de capillaires dila-
tés et d'une incontinence pigmentaire (fig. 7.102).

DERMATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Corrélation anatomoclinique

Le signe élémentaire principal de la dermatomyosite est
I'érytheme non infiltré, correspondant histologiquement a
des capillaires dilatés, avec tres peu d'infiltrat cellulaire. La
couleur lilacée de I'érytheme est une caractéristique com-
mune dans les dermatoses de l'interface (lichénoides).

Fig. 7.101 Surcharge mucineuse dermique.

ATTEINTE DES MAINS

L'atteinte des mains au cours de la dermato-
myosite est particuliére. Il s'agit de papules
érythémateuses et parfois d'une hyperkéra-
tose. Les papules de Gottron si¢gent sur le
dos des mains, en regard des articulations
métacarpophalangiennes et interphalan-
giennes (fig. 7.103), formant un érythéme en
bande (fig. 7.104). La sertissure de 1'ongle est
érythémateuse avec hyperkératose du repli
sus-unguéal et présence de capillaires télan-
giectasiques, réalisant le signe de la manu-
cure (fig. 7.105). L'histologie d'une papule de
Gottron montre une hyperkératose variable,

Fig. 7.102 Dermatomyosite poikilodermique.

Fig. 7.103 Dermatomyosite - Fig. 7.104 Dermatomyosite — dos des

.. . . . mains.
un minime infiltrat dermique superficiel et ~ Papules de Gottron.

des remaniements de l'interface a prédomi-
nance vacuolaire (fig. 7.106 et 7.107).
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134 Fig. 7.105 Dermatomyosite - signe de la Fig. 7.106 Papule de Gottron - Fig. 7.107 Vacuolisation et corps ronds.
«manucure ». hyperkératose et minime infiltrat.



SCL;RODERMIE ET DERMATOSES
SCLEROSANTES

SCLERODERMIES

Parmi les sclérodermies, on distingue les formes locali-
sées, touchant la peau et les plans musculo-aponévro-
tiques profonds, et les sclérodermies systémiques touchant
la peau et les organes profonds, dont le pronostic est plus
sévere.

La caractéristique commune des sclérodermies est l'appo-
sition tissulaire de néocollagéne, réalisant cliniquement une
sclérose plus ou moins profonde.

Sclérodermie systémique

Dans la sclérodermie systémique, la sclérose cutanée
peut étre diffuse, ou prédominer dans les zones acrales
et au visage, limitant les mouvements et l'ouverture de la
bouche. L'atteinte acrale réalise un tableau de sclérodactylie
(fig. 7.108) avec des doigts effilés, figés en flexion. La peau
est lisse, difficile a plisser.

Sclérodermie localisée

Les sclérodermies localisées peuvent toucher un membre
(sclérodermie monomélique) (fig. 7.109), ou réaliser un tra-
jet linéaire en bande, appelé sclérodermie en coup de sabre
sur le visage (fig. 7.110). Les formes les plus fréquentes de
sclérodermies localisées sont les morphées, qui peuvent étre
uniques ou multiples. Elles réalisent des plaques érythéma-
teuses de plusieurs centimétres, s'indurant progressivement,
localisées typiquement sur les flancs ou en zone lombaire
(fig. 7.111). Au fur et a mesure apparait une sclérose centrale
de couleur blanche, et un anneau périphérique érythémateux
ou lilas (fig. 7.112). Les morphées sont parfois pigmentées,
avec une sclérose restant au second plan.
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Fig. 7.108 Sclérodactylie au cours de la sclérodermie systémique.

Fig. 7.109 Sclérodermie monomélique.

Fig. 7.110 Sclérodermie en coup de sabre. Fig. 7.111 Morphée lombaire. Fig. 7.112 Morphée du flanc.
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Histopathologie des sclérodermies

Les sclérodermies systémiques ou localisées sont indiscer-
nables. Au départ, il existe un infiltrat interstitiel et péri-
vasculaire lymphocytaire trés modéré, la sclérose survenant
secondairement (fig. 7.113). La sclérose est faite de faisceaux
de collagene épaissis, homogénéisés, horizontalisés. Elle peut
débuter dans le derme superficiel, ou a la jonction dermo-hypo-
dermique (fig. 7.114). Dans I'ensemble, le derme parait épaissi,
globalement horizontalis¢, avec une jonction dermo-hypoder-
mique raide (fig. 7.115). La sclérose dermique fait disparaitre
la graisse périsudorale, et «étouffe» les pelotons sudoraux,
qui semblent ascensionnés dans le derme (fig. 7.116). Sous la
sclérose, il existe parfois une inflammation lymphocytaire et
plasmocytaire périvasculaire (fig. 7.117).

Fig. 7.113 Sclérodermie - infiltrat interstitiel lymphocytaire.

Fig. 7.117 Inflammation lymphocytaire périvasculaire profonde.

Fig. 7.116 Sclérodermie - disparition de la graisse
périsudorale.

La sclérose dermique par apposition de néocollagene explique
|'épaississement cutané et la difficulté a plisser la peau.
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AUTRES DERMATOSES SCLEROSANTES
Fasciite a éosinophiles

La fasciite a ¢osinophiles, ou fasciite de Shulman, est consi-
dérée comme une forme anatomoclinique de sclérodermie
localisée. Il s'agit d'une sclérose profonde de I'hypoderme et
des fascias a début brutal, surtout a la racine des membres
(fig. 7.118), donnant un aspect capitonné caractéristique a
la peau (fig. 7.119). Pour étre diagnostique, la biopsie doit
emporter I'hypoderme et le fascia sous-jacent, voire un peu de
muscle strié. 11 existe une sclérose inflammatoire du fascia et
de I'hypoderme profond (fig. 7.120). L'infiltrat inflammatoire
est riche en lymphocytes, et comporte un nombre variable
d'éosinophiles (fig. 7.121).

Fig. 7.118 Fasciite de Schulman.

La profondeur de la sclérose, au niveau du fascia, rend plus

visible I'architecture lobulée de I'hypoderme, soulevant |'épi-
derme et le derme de fagon bosselée, expliquant |'aspect
capitonné de la peau dans cette affection.

DERMATOSES DES ETATS D'HYPERSEN

Fig. 7.119 Sclérose profonde et aspect capitonné.

Fig. 7.120 Fibrose et inflammation du fascia.

Fig. 7.121 Fasciite de Schulman - lymphocytes et rares
éosinophiles.
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138 Fig. 7.126 Fibrose systémique

Lichen scléreux

Le lichen scléreux est considéré par certains comme une
variante de sclérodermie. Il touche bien plus souvent les
muqueuses génitales que la peau, et peut étre associé a des
Iésions de sclérodermie localisée (morphée ou autres formes).
La 1ésion élémentaire est une papule blanc nacré un peu dépri-
mée au centre. Les 1ésions se regroupent en plaques a sur-
face atrophique parcheminée, dont la palpation ne montre pas
d'induration profonde (fig. 7.122). Il existe de rares formes

4 B N

Fig. 7.122 Lichen scléreux cutané.

Fig. 7.124 Lichen scléreux — bande hyaline

sous-épidermique.

j

Fibrose systémique néphrogénique
C'est une affection rare, touchant l'insuffisant rénal, d'origine
probablement toxique (ions gadolinium libérés par certains

néphrogénique.

Fig. 7.127 Fibrose systémique
néphrogénique.

IE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

comédoniennes (fig. 7.123). Au microscope, 1'épiderme est
d'épaisseur variable, parfois atrophique, parfois hyperkérato-
sique. Il surmonte une bande hyaline acellulaire qui occupe
le derme superficiel (fig. 7.124). Sous cette bande peut exis-
ter un infiltrat lymphocytaire variable, souvent trés modéré
(fig. 7.125).

La distinction clinique et histologique est parfois difficile
entre lichen scléreux et sclérodermie en gouttes (morphées
superficielles).

Fig. 7.123 Lichen scléreux comédonien.

Fig. 7.125 Discret infiltrat lymphocytaire.

produits de contraste pour résonance magnétique nucléaire).
Il existe une sclérose cutanée bilatérale et symétrique des
membres et du tronc, avec possible atteinte pulmonaire, car-
diaque ou diaphragmatique. On voit la coalescence de papules
et plaques scléreuses (fig. 7.126). Histologiquement, le derme
est épaissi, scléreux, avec une prolifération fibroblastique
(fig. 7.127 et 7.128).

Fig. 7.128 Sclérose et prolifération
fibroblastique.



LICHEN PLAN ET DERMATOSES
LICHENOIDES

Les dermatoses lichénoides sont caractérisées sur le plan cli-
nique par des lésions papuleuses infiltrées, et sur le plan his-
tologique par un infiltrat lymphocytaire dermique superficiel
avec altérations des couches inférieures de 1'épiderme. Les
données histologiques et biologiques suggérent une réaction
immune a médiation cellulaire contre les kératinocytes.

LICHEN PLAN

Le lichen plan idiopathique est une maladie relativement
fréquente, archétype des dermatoses lichénoides. La lésion
¢lémentaire est une papule ferme, infiltrée, polygonale, a
surface plane, brillante, parcourue en surface par un réseau
de stries blanchatres, les stries de Wickham (fig. 7.129).
Les lésions peuvent étre diffuses, et prédominent pres
des extrémités, notamment sur les mains et les poignets.
Elles prennent souvent une disposition linéaire, suggé-
rant un phénomeéne de Koebner, ou parfois une disposition
annulaire (fig. 7.130). Les lésions de lichen plan cutané
sont rarement érosives, et peuvent toucher les ongles
(fig. 7.131).

Le lichen plan verruqueux est une variante, localisée surtout
sur les faces antérieures de jambe, avec des papules trés kéra-
tosiques, regroupées en plaques (fig. 7.132). Si les 1ésions du
lichen plan évoluent souvent vers une pigmentation gris brun
séquellaire, le lichen plan pigmentogene d'emblée est caracté-
risé par l'importante hyperpigmentation précoce des Iésions,
au stade inflammatoire (fig. 7.133). Une atteinte muqueuse

Fig. 7.129 Lichen plan - Iésion élémentaire.

Fig. 7.134

Lichen plan labial.

DERMATOSES DES ETATS D'HYPERSENSIBILITE

Fig. 7.131 Lichen érosif des orteils.

Fig. 7.132 Lichen plan verruqueux.

Fig. 7.133 Lichen plan pigmentogéne.
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buccale et génitale est fréquemment associée. Dans la bouche,
elle réalise des réseaux blanchatres sur fond érythémateux, sur
la Iévre rouge, a la partie postérieure des joues et sur la langue
(fig. 7.134 et 7.135). Ici aussi, l'atteinte peut étre érosive, et
est alors trés douloureuse (fig. 7.136). Les Iésions génitales
sont parfois a disposition annulaire, notamment sur la verge
et le gland (fig. 7.137). Le lichen plan cutané ou muqueux est
rarement bulleux, comme c'est le cas dans l'atteinte cutanée
présentée a la figure 7.138.

Fig. 7.135 Lichen plan buccal - face interne de joue.

Fig. 7.137 Lichen plan annulaire de la verge.

Fig. 7.136 Lichen plan érosif lingual.

kératinocytes sont hypertrophiques, avec une hypergranulose,

Fig. 7.138 Lichen plan bulleux. une hyperkératose othokératosique. La basale est découpée
en arcades, avec des crétes effilées, des kératinocytes nécro-
Au microscope, le lichen plan typique associe un infil-  tiques, et une dissociation par des lymphocytes (fig. 7.140 et

trat lymphocytaire dermique superficiel en bande, collé¢ a 7.141). Les kératinocytes nécrotiques forment dans le derme
I'épiderme, et des altérations épidermiques (fig. 7.139). Les superficiel des corps ronds.

Fig. 7.140 Lichen plan - signes Fig. 7.141 Lichen plan - crétes effilées.
épidermiques.



Dans le lichen plan verruqueux, 1'épiderme est nettement
plus hyperplasique et hyperkératosique. Les Iésions des kéra-
tinocytes basaux prédominent au sommet des crétes hyper-
plasiques (fig. 7.142). Dans le lichen plan pigmentogene,
l'infiltrat inflammatoire est souvent moins dense, mais plus
riche en mélanophages, traduisant l'incontinence pigmen-
taire plus marquée (fig. 7.143). Le lichen plan bulleux est da
a un clivage sous-épidermique mécanique par nécrose des

Fig. 7.142 Lichen plan verruqueux — hyperplasie épidermique.

Fig. 7.146

Lichen plan érosif buccal.

DERMATOSES DES ETATS

kératinocytes basaux. Au départ, le décollement sous-épider-
mique est focal (fig. 7.144), et peut s'amplifier pour former
une véritable bulle sous-épidermique (fig. 7.145). Dans le
lichen plan érosif, les altérations épidermiques sont trés mar-
quées, aboutissant a la destruction épidermique et a I'ulcéra-
tion (fig. 7.146). Le diagnostic en est difficile sur une biopsie
buccale au sein de 1'ulcération. Il faut pouvoir reconnaitre sur
la bordure épithéliale 'atteinte lichénoide.

Fig. 7.143 Lichen plan pigmentogéne - incontinence
pigmentaire.

Fig. 7.145 Lichen plan bulleux.

La papule du lichen est épidermique et dermique, tradui-
sant I'hyperplasie épidermique et l'infiltrat dermique. Les dif-
férentes formes cliniques sont expliquées par l'intensité de
I'hyperplasie épidermique (lichen verruqueux), par le clivage
sous-épidermique (lichen plan bulleux), par I'incontinence pig-
mentaire (lichen pigmentogene) ou I'ulcération (lichen érosif). Le
lichen plan bulleux, ou le clivage est mécanique, doit étre distin-
gué du lichen plan pemphigoide ou le clivage est d'origine auto-
immune (anticorps anti-membrane basale). Ce dernier associe
histologiquement des lésions de lichen plan typique et des
bulles sous-épidermiques & éosinophiles, avec dépéts linéaires = 141
d'lgG ou C3 en IFD, comme dans la pemphigoide bulleuse.

.
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AUTRES DERMATOSES LICHENOIDES du lichen sans en étre typique. Les plaques sont plus émiet-
tées, parfois eczématiformes (fig. 7.147 et 7.148). Au micro-
scope, il existe un infiltrat lymphocytaire en bande irréguliére,
avec lésions de la basale épidermique (nécrose, vacuolisation)
(fig. 7.149 et 7.150). Les signes distinctifs avec le lichen plan
sont classiquement la présence de nécroses kératinocytaires
Réactions médicamenteuses suprabasales, la parakératose, la spongiose et la présence
lichénoides éventuelle d'éosinophiles dans l'infiltrat.

Parmi les autres dermatoses lichénoides, les plus importantes sont
les réactions médicamenteuses lichénoides, les maladies du gref-
fon contre I'h6te, le lichen nitidus et la kératose lichénoide striée.

Les réactions médicamenteuses lichénoides, ou toxidermies
lichénoides, sont des éruptions dont la clinique est proche

Fig. 7.147 Toxidermie lichénoide. Fig. 7.149 Toxidermie lichénoide - parakératose.

N /

Fig. 7.148 Toxidermie lichénoide - bras. Fig. 7.150 Atteinte lichénoide de la basale épidermique.
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Lichen nitidus

Le lichen nitidus survient surtout chez I'enfant. Il s'agit d'une
éruption monomorphe de trés petites papules de 1 a 2 mm,
bombées, blanches ou brillantes, peu ou pas prurigineuses.
Les 1ésions touchent le visage, la nuque, les membres, la zone
génitale, parfois le tronc (fig. 7.151 et 7.152). La Iésion his-
tologique est focale, entre deux crétes épidermiques. Il s'agit
d'un infiltrat dense, bien limité, soulevant 1'épiderme, et collé
alui (fig. 7.153). Il comporte des lymphocytes, des histiocytes
et des cellules géantes. L'infiltrat est donc granulomateux,
parfois tuberculoide (fig. 7.154).

DERMATOSES DES ETATS D'HYPERSENSI

Fig. 7.152 Lichen nitidus.

Fig. 7.151 Lichen nitidus.

N

Fig. 7.153 Lichen nitidus.

~

Fig. 7.154
/ histiocytaire.

Infiltrat lymphocytaire et

Maladie du greffon contre I'héte

La maladie du greffon contre I'héte, ou graft-versus-host
disease (GVHD) en anglais, survient apres allogreffe de cel-
lules souches hématopoiétiques, beaucoup plus rarement
apres greffe d'organe solide ou transfusion sanguine. La
GVHD aigué survient dans les 100 jours apres greffe, rare-
ment plus tardivement. Cliniquement, il s'agit d'un exanthéme
maculopapuleux, pouvant prédominer aux extrémités et a la
téte. I1 est d'intensité variable, évoluant vers des décollements
bulleux dans sa forme la plus grave, avec une clinique proche

de la nécrolyse épidermique toxique. Histologiquement, il
existe un infiltrat lymphocytaire peu abondant, lichénoide,
avec une apoptose kératinocytaire basale en quantité variable
(fig. 7.155). L'apoptose épithéliale peut toucher aussi les
annexes pilaires et sudorales. L'image caractéristique est
celle de satellite cell necrosis, ou 1'on voit un lymphocyte et
un kératinocyte apoptotique en contact étroit (fig. 7.156). 1l
est difficile de différencier histologiquement une toxidermie
d'une GVHD aigué, chez ces patients recevant souvent de
multiples médicaments.

Fig. 7.155 GVHD aigué.

Fig. 7.156 Apoptose kératinocytaire - satellite cell necrosis.
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La GVHD chronique survient classiquement plus de
100 jours apres la greffe. Les Iésions cutanées sont multiples.
Elles associent des papules érythémateuses, parfois liché-
noides, une dépilation, une atteinte unguéale, une dyschro-
mie bigarrée avec aspect poikilodermique, et une sclérose
cutanée variable, rappelant les sclérodermies (fig. 7.157 et
7.158). Au microscope, on voit des Iésions lichénoides, avec

A CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

un infiltrat lymphocytaire, des lésions de la basale épider-
mique et une satellite cell necrosis (fig. 7.159 et 7.160), sans
réaction hypertrophique de I'épiderme. Les GVHD scléroder-
miformes ont une sclérose dermique rappelant les scléroder-
mies (fig. 7.161 et 7.162). On voit 1a encore des kératinocytes
épidermiques apoptotiques au-dessus du derme scléreux, per-
mettant d'orienter le diagnostic (fig. 7.163).

K

N

Fig. 7.157 GVHD chronique. Fig. 7.159 GVHD chronique lichénoide. Fig. 7.160 Apoptose épidermique.

~

Fig. 7.158 GVHD chronique - sclérose et dyschromie.

144 Fig. 7.162 Sclérose dermique.
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Fig. 7.161 GVHD chronique sclérodermiforme.

Fig. 7.163 GVHD chronique sclérodermiforme - apoptose
épithéliale.



Kératose lichénoide striée

C'est une affection trés rare, faite de papules kératosiques a
disposition linéaire, non prurigineuses, débutant dans 1'en-
fance (fig. 7.164). L'éruption est diffuse et se renforce dans les
plis (fig. 7.165 et 7.166). Au microscope, il existe un infiltrat
lymphocytaire sous-épidermique et péripilaire, ainsi qu'une
hyperkératose parakératosique (fig. 7.167). Focalement, 1'in-
filtrat dissocie la basale épidermique, réalisant une atteinte
lichénoide (fig. 7.168).

a - _ )

Fig. 7.164 Kératose lichénoide striée.

Fig. 7.168 Infiltrat lichénoide et parakératose.
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Fig. 7.166 Atteinte des creux poplités.
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Fig. 7.167 Kératose lichénoide striée.



146

REACTIONS CUTANEES AUX
MEDICAMENTS

TOXIDERMIE A TYPE D'EXANTHEME
MACULOPAPULEUX

C'est la forme la plus fréquente de réaction cutanée aux médi-
caments. 11 s'agit d'un érythéme parfois discrétement palpable,
souvent morbilliforme (fig. 7.169), parfois nettement plus
papuleux en plaques érythémato-cedémateuses (fig. 7.170). Il
touche le tronc et a une évolution descendante centrifuge sur
les membres. Au microscope, 1'aspect n'est pas trés spécifique.
11 existe un infiltrat périvasculaire dermique superficiel, a pré-

Fig. 7.169 Toxidermie - exanthéme maculopapuleux.

Fig. 7.170 Toxidermie maculopapuleuse.

LOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

dominance lymphocytaire, peu abondant (fig. 7.171). Les
signes épidermiques sont variés, associant vacuolisation de
la basale, nécroses kératinocytaires souvent peu abondantes,
spongiose discréte (fig. 7.172). La présence d'éosinophiles est
un argument d'orientation (fig. 7.173).

Fig. 7.173 Lymphocytes et éosinophiles.



ERYTHEME PIGMENTE FIXE (EPF)

L'EPF commence par des macules érythémateuses, uniques
ou peu nombreuses, rarement plus diffuses. Les Iésions sont
arrondies, ovalaires, ou plus étalées. Elles s'infiltrent discre-
tement et leur centre prend une teinte violacée (fig. 7.174).
Les Iésions guérissent en laissant une séquelle pigmentée.
Elles récidivent au méme endroit lors de la ré-exposition au
médicament. Dans les formes les plus marquées, il existe un
décollement bulleux central (fig. 7.175). La topographie des
Iésions est souvent acrale ou en zone génitale (fig. 7.176).

DERMATOSES DES ETATS D'HYPERSENSIBILITE

Au microscope, la phase inflammatoire comprend un infiltrat
lymphocytaire dense dans le derme superficiel, et des altéra-
tions lichénoides de la basale épidermique, avec vacuolisation
et nécrose (fig. 7.177). La couche cornée peut étre parakéra-
tosique. Au cours de I'évolution, l'infiltrat diminue en den-
sité. On voit alors mieux les corps ronds et les mélanophages
dans le derme superficiel (fig. 7.178). Dans la forme bul-
leuse, le clivage jonctionnel est 1i¢ a 1'intensité des nécroses
kératinocytaires basales et de I'eedéme du derme superficiel
(fig. 7.179).

Fig. 7.174 Erythéme pigmenté fixe (EPF).

Fig. 7.175 EPF bulleux.

Fig. 7.176 EPF bulleux - atteinte génitale.

Fig. 7.179 EPF bulleux - décollement par atteinte lichénoide.

Fig. 7.178 EPF - phase plus tardive.

Corrélation anatomoclinique

La lésion initiale inflammatoire et infiltrée s'explique par
la densité de l'infiltrat lymphocytaire; sa couleur violacée
proche du lichen plan s'explique par les remaniements liché-
noides de la basale, comme dans les autres dermatoses
lichénoides. L'évolution pigmentaire au fur et a mesure des
poussées s'explique par I'incontinence pigmentaire et I'ac-
cumulation de pigment mélanique dans le derme superficiel.
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SYNDROME D'HYPERSENSIBILITE
MEDICAMENTEUSE

Le syndrome d'hypersensibilit¢ médicamenteuse, ou drug
rash with eosinophilia and systemic symptoms (DRESS) en
anglais, rassemble une éruption cutanée diffuse, fébrile, des
troubles hématologiques, et une atteinte viscérale, hépatique
le plus souvent. L'éruption est un exanthéme maculopapu-

Fig. 7.180

DRESS - érythéme et cedéme.

Fig. 7.181 DRESS - érythéeme cedémateux bulleux.

DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

leux diffus, avec un cedéme marqué, notamment sur le visage
(fig. 7.180). Il peut exister des bulles, liées a I'eedéme dermique
intense (fig. 7.181). Les signes histologiques sont surtout der-
miques, avec seulement une discréte spongiose épidermique
(fig. 7.182). Il existe un infiltrat lymphocytaire périvasculaire,
particulier par la présence de lymphocytes activés au noyau
atypique de taille moyenne et d'éosinophiles (fig. 7.183).

Fig. 7.183 Lymphocytes activés et éosinophiles.
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PUSTULOSE EXANTHEMATIQUE AIGUE
GENERALISEE (PEAG)

La PEAG est une réaction médicamenteuse prédominant
dans les grands plis, pouvant ensuite s'étendre plus diffu-
sément. Sur un fond érythémateux, surviennent des nappes
de pustules le plus souvent non folliculaires de petite taille
(fig. 7.184 et 7.185). Ces pustules sont relativement fugaces,
et laissent place a une desquamation superficielle (fig. 7.186).
Au microscope, on voit une pustule intra-épidermique, sou-
vent multiloculaire, mais pas toujours, a neutrophiles et
éosinophiles (fig. 7.187). Il peut exister des nécroses kéra-
tinocytaires. Le derme superficiel contient un infiltrat péri-
vasculaire modéré de lymphocytes et d'éosinophiles. La
distinction avec le psoriasis pustuleux est parfois impossible
histologiquement. Lorsque la biopsie est plus tardive, on
ne voit qu'une pustule en voie d'élimination dans la couche
cornée (fig. 7.188).

Fig. 7.184 PEAG.

Fig. 7.185 PEAG - pustules superficielles. Fig. 7.187 PEAG - pustule intra-épidermique.
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Fig. 7.186 PEAG - desquamation.
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MALADIE DE BEHCET

La maladie de Behget se manifeste essentiellement sur le plan
cutanéomuqueux par une aphtose bipolaire, buccale et géni-
tale. Les aphtes sont multiples et récidivants, peuvent tou-
cher la langue, les lévres, le palais, l'intérieur des joues, la
verge et le scrotum chez I'homme, les petites et grandes lévres
chez la femme (fig. 7.189). L'aphte est une ulcération épi-
théliale arrondie a bords nets, a fond couleur beurre frais, a
liseré érythémateux. Il est douloureux, et peut étre de grande
taille (fig. 7.190). Au microscope, on observe une ulcéra-
tion épithéliale (épidermique ou muqueuse) a I'emporte-picce
(fig. 7.191). L'infiltrat sous l'ulcération est abondant, poly-

Fig. 7.189 Maladie de Behcet -
aphtes multiples.

Fig. 7.191 Aphte cutané - ulcération a

I'emporte-piéce.

Fig. 7.190 Aphte de grande taille.

Fig. 7.193 Pseudofolliculite - maladie de
Behcet.

Fig. 7.194 Pustule non folliculaire -
maladie de Behcet.

morphe, comportant notamment des neutrophiles. Il existe
également des altérations vasculaires (nécrose fibrinoide
pariétale, dissociation par les neutrophiles) (fig. 7.192).

Les autres manifestations cutanées de la maladie de Behget
incluent la thrombophlébite superficielle, une panniculite
proche de 1'érythéme noueux, et des pustules superficielles.
Ces pustules non infecticuses peuvent étre folliculaires ou
non folliculaires (pseudofolliculite) (fig. 7.193). Au micros-
cope, on voit alors une large pustule intra-épidermique a
neutrophiles, avec des neutrophiles altérés, et un infiltrat
dermique superficiel de neutrophiles (fig. 7.194 et 7.195),
réalisant une image de dermatose neutrophilique superfi-
cielle a minima.

Fig. 7.192 Neutrophiles et vascularite.

Fig. 7.195 Infiltrat neutrophilique.



PITYRIASIS LICHENOIDE

La lésion élémentaire du pityriasis lichénoide, ancienne-
ment appelé parapsoriasis en gouttes, est une papule ou une
petite plaque, érythémateuse infiltrée, souvent squameuse
(fig. 7.196). La squame, dite en «pain a cacheter», peut se
détacher en bloc, lorsque I'on gratte la Iésion (fig. 7.197). Les
Iésions sont diffuses sur les membres et le tronc. L'éruption est
particuliére par la coexistence d'éléments d'age différent, don-
nant a I'éruption son caractére bigarré. On distingue les formes
aigués, caractérisées par des 1ésions inflammatoires, vésiculo-

Y

Fig. 7.196 Pityriasis lichénoide.

Fig. 7.199 Pityriasis lichénoide chronique.

Fig. 7.200 Pityriasis lichénoide nécrotique fulminant
de Mucha-Haberman.
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nécrotiques puis crolteuses et peu de squames (fig. 7.198),
et les formes chroniques, ou les papules sont moins inflam-
matoires, plus squameuses, et ou prédominent les séquelles
leucomélanodermiques post-inflammmatoires (fig. 7.199).
Les formes aigués sont parfois appelées PLEVA, pour pity-
riasis lichenoides et varioliformis acuta. En effet, ses 1ésions
plus inflammatoires, vésiculeuses et nécrotiques laissent des
cicatrices déprimées varioliformes. On parle de forme nécro-
tique fulminante de Mucha-Haberman lorsqu'il existe des
symptomes inflammatoires systémiques sévéres associés
(fig. 7.200). Le pronostic vital peut étre alors engagé.

Fig. 7.197 Pityriasis lichénoide - squames en pain a cacheter.

Fig. 7.198 Pityriasis lichénoide aigu.
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Au microscope, la Iésion est toujours focale et bien limi-
tée, avec une squame parakératosique €paisse tenant typique-
ment dans le champ du microscope a 1'objectif x 4 (fig. 7.201
et 7.202). Le derme superficiel contient un infiltrat lympho-
cytaire localisé, qui peut étre relativement abondant. Les
lymphocytes pénétrent 1'épiderme, dissociant ses couches
basales et réalisant une exocytose en mouchetures jusqu'en
haut du corps muqueux (fig. 7.203). La réaction épidermique
associe des nécroses kératinocytaires basales (fig. 7.204) ou
nettement étagées (fig. 7.203), et parfois une vésiculation
intra-épidermique dans les formes aigués (fig. 7.205).

Fig. 7.201 Pityriasis lichénoide.

Fig. 7.202 Pityriasis lichénoide.

Dans les poussées aigués de la maladie, les nécroses étagées
sont plus nombreuses, avec une vésiculation épidermique
et un infiltrat plus abondant, ce qui se traduit cliniquement
par des papules plus inflammatoires, vésiculeuses, évoluant
vers la nécrose épidermique centrale. La squame parakérato-
sique épaisse bien limitée correspond a |'aspect clinique de
squame en «pain a cacheter ».

J

LA MICROSCOPIE

Fig. 7.203 Pityriasis lichénoide - exocytose lymphocytaire
et nécroses.

R M T S

Fig. 7.204 Atteinte lichénoide basale.

Fig. 7.205 Pityriasis lichénoide - vésiculation.



DERMATOSES DES ETATS D'HYPERSENSIBILITE

BIBLIOGRAPHIE

Borroni G, Torti S, Pezzini C, et al. Histopathologic
spectrum of drug reaction with Eosinophilia and
Systemic Symptoms (DRESS) : a diagnosis that
needs clinico-pathological correlation. G Ital
Dermatol Venereol 2014 ; 149 : 291-300.

Bowers S, Warshaw EM. Pityriasis lichenoides and
its subtypes. ] Am Acad Dermatol 2006 ; 55 :
557-72.

Crowson AN, Magro CM, Mihm Jr. MC. Interface
dermatitis. Arch Pathol Lab Med 2008 ; 132 :
652-66.

Dahl PR, Zalla MJ, Winkelmann RK. Localized
involutional lipoatrophy : a clinicopathologic study
of 16 patients. J] Am Acad Dermatol 1996; 35 :
523-8.

Davis MD, Daoud MS, Kirby B, et al. Clinicopathologic
correlation of hypocomplementemic and
normocomplementemic urticarial vasculitis. ] Am
Acad Dermatol 1998 ; 38 : 899-905.

Taccarino L, Ghirardello A, Bettio S, et al. The
clinical features, diagnosis and classification of
dermatomyositis. J Autoimmun 2014 ; 48-49 : 122-7.

Jerdan MS, Hood AF, Moore GW, Callen JP.
Histopathologic comparison of the subsets of lupus
erythematosus. Arch Dermatol 1990; 126 : 52-5.

Kieffer C, Cribier B, Lipsker D. Neutrophilic urticarial
dermatosis : a variant of neutrophilic urticarial
strongly associated with systemic disease. Report
of 9 new cases and review of the literature.
Medicine (Baltimore) 2009 ; 88 : 23-31.

Kuhn A, Landmann A. The classification and diagnosis
of cutaneous lupus erythematosus. J Autoimmun
2014; 4849 : 14-9.

Pincus LB, LeBoit PE, McCalmont TH, et al.
Subcutaneous panniculitis-like T-cell lymphoma
with overlapping clinicopathologic features of
lupus erythematosus : coexistence of 2 entities ?
Am J Dermatopathol 2009; 31 : 520-6.

Requena L, Yus ES. Panniculitis. Part I. Mostly septal
panniculitis. ] Am Acad Dermatol 2001 ; 45 :
163-83. & Part II. Mostly lobular panniculitis. J
Am Acad Dermatol 2001 ; 45 : 325-61.

Segura S, Requena L. Anatomy and histology of normal
subcutaneous fat, necrosis of adipocytes, and
classification of the panniculitides. Dermatol Clin
2008; 26 : 419-24.

Smith ES, Hallman JR, DeLuca AM, et al.
Dermatomyositis : a clinicopathological study
of 40 patients. Am J Dermatopathol 2009; 31 :
61-7.

Succaria F, Kurban M, Kibbi AG, Abbas O.
Clinicopathological study of 81 cases of localized
and systemic scleroderma. J Eur Acad Dermatol
Venereol 2013 ;27 : e191-6.

Yaqub A, Chung L, Rieger KE, Fiorentino DF. Localized
cutaneous fibrosing disorders. Rheum Dis Clin
North Am 2013 ; 39 : 347-64.

153



Dermatoses et agents
physiques

Peau et soleil 155

Dermatoses liées au froid 161

Exposition au chaud 163

Stimulations mécaniques 165

Exposition aux rayons X 166

PEAU ET SOLE'L Fig. 8.2 Elastose actinique et tache solaire.

L'exposition a la lumiére solaire, donc aux ultraviolets (UV),
entraine de profondes modifications des couches supérieures e ~N
de la peau, 1'épiderme et le derme superficiel et moyen.

HELIODERMIE

Le tableau clinique des Iésions induites par I'exposition solaire
chronique est I'héliodermie (fig. 8.1). Il comprend des troubles
pigmentaires, avec des taches solaires (fig. 8.2), une hyperkéra-
tose focale, un teint inhomogene et des zones érythémateuses.
Les modifications du derme sont les rides et 1'¢lastose actinique,
qui est parfois trés visible sous forme d'un épaississement jau-
natre et régulier des téguments (fig. 8.3). Au microscope, 1'¢las-
tose actinique siege dans le derme superficiel et moyen. I s'agit
d'une modification du collagene et du tissu élastique. On a un
aspect homogene, plus basophile que le collagéne normal, et
les faisceaux classiques semblent avoir disparu (fig. 8.3). On
voit une dilatation des vaisseaux du derme superficiel. Dans
les taches solaires, I'épiderme est acanthosique avec des crétes
massuées et pigmentées dans les taches solaires (ou lenti-
gos actiniques), avec une hyperkératose en surface (fig. 8.4).

Fig. 8.4 Elastose actinique importante
du derme superficiel et moyen. 155
Fig. 8.1 Héliodermie avec taches solaires, érythéme et squames. /

Dermatologie. De la clinique a la microscopie
© 2015, Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés
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Fig. 8.5 Héliodermie avec cicatrices stellaires et purpura.

4 N

Fig. 8.6 Héliodermie avec cicatrices stellaires et
hématomes récents avec exulcération.

Fig. 8.7 Héliodermie de I'avant-bras - épiderme et
derme atrophiques.

\_ J

Le vieillissement chronologique associé a I'exposition solaire
chronique donne un tableau particulier sur le dos des mains et
les avant-bras ou I'épiderme devient extrémement atrophique,
en papier a cigarettes. On y voit de nombreuses cicatrices
blanches parfois stellaires, des troubles de la pigmentation et
des zones de purpura de Bateman (fig. 8.5). Des hématomes
surviennent au moindre traumatisme (fig. 8.6) et on peut voir
aussi des décollements épidermiques post-traumatiques ou sim-
plement a I'ablation d'un pansement.

La biopsie d'une de ces zones montre une atrophie impor-
tante de I'épiderme, un derme lui-méme atrophique avec des
vaisseaux dilatés (fig. 8.7). A plus fort grossissement, on voit

OLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 8.8 Purpura de Bateman avec vaisseaux dilatés
et atrophique épidermique.

trés bien les hématies situées sur toute la hauteur du derme,
autour de vaisseaux ayant une lumiére béante (fig. 8.8).
L'héliodermie peut réaliser au visage un tableau particu-
lier, prédominant nettement chez les hommes, la maladie de
Favre et Racouchot, ou I'on trouve des comédons multiples
au sein de zones d'élastose actinique situées sur les pom-
mettes et a la partie externe des yeux, débordant parfois sur
le tronc (fig. 8.9). Histologiquement, on voit de nombreux

Fig. 8.9 Maladie de Favre et Racouchot.

Fig. 8.10

Maladie de Favre et Racouchot.

comédons, anfractueux, avec un épiderme papillomateux et
un derme si¢ge d'une ¢élastose actinique intense (fig. 8.10 et
8.11). Il y a une hyperkératose qui forme des cheminées et
des kystes, parfois autour de tiges pilaires (fig. 8.12).



Fig. 8.11 Maladie de Favre et Racouchot - kystes et
cheminées cornées.

Fig. 8.12 Maladie de Favre et Racouchot — multiples petites
tiges pilaires dans les structures kystiques.

COUP DE SOLEIL ET LUCITES

Lors d'une exposition aigué au soleil, divers types de
tableaux peuvent se présenter. Le plus classique et le plus
banal est le coup de soleil ou érytheme solaire, qui apparait
chez tout individu restant suffisamment longtemps exposé,
aprés un délai variant selon le phototype (fig. 8.13). Une
exposition solaire associée a un médicament photosen-
sibilisant peut déclencher un érytheme phototoxique
violent et des bulles, notamment avec le méthoxypsora-
léne (fig. 8.14). 11 y a d'autres photosensibilisants externes,
notamment des psoralénes contenus dans les plantes, res-
ponsables du tableau parfois spectaculaire des phytophoto-
dermatoses (fig. 8.15).

DERMATOSES ET AGENTS PHYSIQUES !

Fig. 8.13 Lucite aigué - coup de soleil.

Fig. 8.14 Lucite violente aprés prise de méthoxypsoraléne.

Fig. 8.15 Phytophotodermatose. L
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Certains médicaments sont réputés pour donner des réac-
tions de photosensibilisation, qui se caractérisent par un
érythéme diffus de toutes les zones photo-exposées, avec
cedéme et desquamation (fig. 8.16).

On trouve par ailleurs des lucites idiopathiques, dont la
plus fréquente est la lucite estivale bénigne, survenant chez
des femmes jeunes, lors des premicres expositions printa-
nieres, et touchant les avant-bras et le décolleté (fig. 8.17). Il
existe une variante de lucite chez l'enfant, la lucite printaniére
- juvénile, touchant les oreilles et donnant de petites bulles, sur
un fond d'érythéme (fig. 8.18).

La lucite polymorphe est plus complexe. Il en existe des
formes cedémateuses, en plaques infiltrées ou plus vési-
culeuses. Il y a souvent un prurit et des lésions de grattage
(fig. 8.19).

Les signes cutanés peuvent étre reproduits par une expo-
sition avec un simulateur solaire (fig. 8.20). Enfin, il existe
des réactions trés chroniques liées a l'exposition a la lumiére, Fig. 8.18 Lucite printaniére juvénile.
comme la dermatite actinique chronique, qui se caractérise
par un érythéme cedémateux et prurigineux infiltré de toutes
les zones photo-exposées, notamment le visage (fig. 8.21).

Fig. 8.16 Photosensibilisation médicamenteuse. Fig. 8.19 Lucite polymorphe avec Iésions de grattage.

—158 Fig. 8.17 Lucite estivale bénigne. Fig. 8.20 Induction de lésions avec une lumiére artificielle.



Fig. 8.21 Dermatite actinique chronique.

DERMATOSES

Fig. 8.22 Lucite aigué avec nécroses kératinocytaires.

Histologiquement, il n'est pas possible de distinguer les
divers tableaux; on ne peut notamment pas faire la diffé-
rence entre une phototoxicité et une photosensibilisation. En
fonction du caractére aigu ou subaigu des signes cliniques,
l'aspect histologique varie. Dans une lucite aigu€, on voit
des nécroses kératinocytaires (fig. 8.22), avec présence des
«sun burn cells », qui sont des kératinocytes nécrotiques,
a coté desquels on trouve des lymphocytes (fig. 8.23). Le
coup de soleil du deuxiéme degré, et les réactions de photo-
toxicité donnant des bulles sont expliqués par 'association
d'un cedéme du derme superficiel et de nécroses kératinocy-
taires (fig. 8.24).

Dans les lucites idiopathiques, on trouve a des degrés
divers un infiltrat et un cedéme du derme et des altérations
épidermiques, de type dermatite spongiforme. Dans la lucite
estivale bénigne de la figure 8.25, on voit trés bien I'eedéme

Fig. 8.24 Lucite aigué avec nécroses kératinocytaires
et cedéme du derme.

Fig. 8.25 Lucite estivale bénigne - infiltrat lymphocytaire
et cedéme du derme.
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Fig. 8.26 Lucite polymorphe avec infiltrat dense et cedéme
du derme.

Fig. 8.27 Lucite polymorphe - infiltrat superficiel et profond.

papillaire, et l'infiltrat a prédominance lymphocytaire du
derme superficiel et moyen. Dans les lucites polymorphes,
comme parfois dans la lucite estivale bénigne, l'infiltrat
est trés dense, superficiel et profond, associ¢ a un cedéme
du derme superficiel possibles altérations épidermiques
(fig. 8.26). Dans la lucite polymorphe en plaques infiltrées,
on a un infiltrat superficiel et profond, sans atteinte épider-
mique et un cedéme discret du derme superficiel (fig. 8.27).
Cet aspect se rapproche de celui du lupus érythémateux et il
n'est donc pas spécifique.

Enfin, dans les dermatites actiniques chroniques, l'infiltrat
est plus de type pseudolymphomateux riche en lymphocytes T,
situé a la partie haute et moyenne du derme.

PORPHYRIES CUTANEES

Seule la porphyrie cutanée tardive a un intérét pour le patho-
logiste, car elle peut étre reconnue. Dans cette affection, les
signes cliniques mélent des bulles des zones photo-exposées,
surtout le dos des mains et parfois le visage, des crottes
qui leur succédent (fig. 8.28) et des excoriations. Dans
les tableaux graves, on a des bulles et de grandes zones
exulcérées (fig. 8.29 et 8.30). Ces signes s'accompagnent
aussi d'une hyperpigmentation du visage (fig. 8.31), et
d'une hypertrichose particuliérement visible dans les zones
malaires.

DERMATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 8.28 Porphyrie cutanée tardive - Iésions du vertex.

N

Fig. 8.29 Porphyrie cutanée tardive - bulles et Iésions
postbulleuses.

el ]

Fig. 8.30 Porphyrie cutanée tardive - bulle
jonctionnelle.




Fig. 8.31 Porphyrie cutanée tardive — hyperpigmentation du visage.

e

Fig. 8.32 Porphyrie cutanée tardive - bulle avec dessin
papillaire bien conservé dans le plancher.

Fig. 8.33 Porphyrie cutanée tardive (coloration PAS).

Histologiquement, les bulles de la porphyrie sont jonction-
nelles. Elles sont surmontées d'un épiderme plus ou moins
altéré suivant le moment de la biopsie, et ne sont que peu
inflammatoires (fig. 8.30). Le clivage est trés net et le plan-
cher de la bulle conserve bien le dessin papillaire. Il n'y a pas

DERMATOSES ET AGENTS PHYSIQUES

d'agression de la membrane basale, ni d'éosinophiles dans la
bulle ou dans le derme sous-jacent. Avec le temps, 1'épiderme
s'altere et la bulle se rompt (fig. 8.32). On peut alors avoir un
peu plus d'inflammation, mais le clivage reste bien net, sans
éosinophiles. A la coloration au PAS, on voit dans le derme
les membranes basales des vaisseaux qui sont nettement épais-
sies (fig. 8.33). Cette association de lésions vasculaires et
d'une bulle jonctionnelle sans infiltrat éosinophilique est trés
évocatrice de la porphyrie cutanée tardive. Il existe d'autres
maladies pouvant donner des bulles de ce type, comme notam-
ment le diabete, ou les bulles ont une composante mécanique
plus que phototoxique.

DERMATOSES LIEES AU FROID

ENGELURES

Les engelures sont des plaques légérement infiltrées, rouges ou
violacées, localisées au dos des doigts ou des orteils (fig. 8.34
et 8.35), qui surviennent lors de l'exposition a un froid
modéré et humide. Elles sont douloureuses, peuvent devenir

a )

Fig. 8.35 Engelures - vue générale.
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cedémateuses et bulleuses (fig. 8.36) et se recouvrir de croites.
Elles guérissent le plus souvent spontanément. Elles peuvent
étre isolées et idiopathiques, familiales, ou révéler une maladie
systémique, notamment des lupus érythémateux, un syndrome
des anticorps antiphospholipides, ou des hémopathies.

La biopsie est utile et permet de faire le diagnostic, en mon-
trant un infiltrat superficiel et profond associé a des anomalies
épidermiques (fig. 8.35). L'infiltrat est principalement lym-
phocytaire. Le derme superficiel est cedémateux (fig. 8.37).

Dans le derme profond, il existe un infiltrat périvascu-
laire mais surtout périsudoral qui est assez caractéristique,
et qu'on ne trouve pas dans le lupus érythémateux dermique
(fig. 8.38). Enfin, il existe des anomalies du derme superficiel
avec thromboses de petits capillaires, et des nécroses kérati-
nocytaires (fig. 8.39).

Le diagnostic différentiel avec un lupus des extrémités n'est
pas facile et certains auteurs considérent que les engelures
doivent étre incluses dans le chapitre du lupus érythémateux.
Un érythéme polymorphe pourrait donner des images voi-
sines, mais il n'y a pas de thrombose capillaire et pas d'infil-
trat périsudoral.

Les 1ésions sont expliquées par I'importance de I'cedéme et
de l'inflammation, avec un épiderme qui se décolle ou qui se
nécrose partiellement, expliquant les bulles et les croites.

Fig. 8.36 Engelures des orteils.

Fig. 8.37 Engelures - cedéme du derme.

ATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 8.39
capillaires.

Engelures - nécroses kératinocytaires et thrombus

GELURES

Les gelures doivent étre distinguées des engelures. 11 s'agit
d'un phénomene survenant chez toute personne exposée a un
froid suffisamment intense et suffisamment long. C'est vrai
en particulier en haute montagne, dans les climats extrémes
et chez les patients sans domicile exposés a du froid humide
avec macération des pieds. Au départ, les lésions sont cedé-
mateuses puis deviennent purpuriques et finissent par se
nécroser (fig. 8.40). Les signes histologiques ne sont pas spé-
cifiques. Il y a une nécrose de I'épiderme et du derme. Quand
les gelures si¢gent aux oreilles (fig. 8.41), il y a de profondes
altérations du cartilage et une possible ossification secon-
daire. L'équivalent de briilures superficielles par le froid est la
cryothérapie utilisée trés largement en dermatologie. On voit
apparaitre des bulles autour des Iésions des mains, notamment
les verrues traitées par cette technique (fig. 8.42). L'analyse
au microscope montre une nécrose compléte de I'épiderme,
un clivage dermo-épidermique et un aspect trés €osinophile
du derme (fig. 8.43).



Fig. 8.40 Gelures du pied.

K

Fig. 8.43 Bulle de cryothérapie.
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Fig. 8.41 Gelures d'une oreille - altération du cartilage.

EXPOSITION AU CHAUD

Les expositions au chaud sont responsables de brilures
(fig. 8.44). L'aspect histologique de ces brilures du second
degré est un clivage dermo-épidermique avec un épiderme
complétement nécrosé (fig. 8.45). La bulle contient de la

4 N

Fig. 8.45 Bulles par bralure du second degré.
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sérosité et peu de cellules inflammatoires quand elle apparait
immédiatement apres l'exposition au chaud. Le derme super-
ficiel est plus ou moins nécrosé. Plus tardivement, il y a une
desquamation avec élimination de I'épiderme nécrosé d'aspect
trés ¢osinophile, et une réépithélialisation (fig. 8.46).

En cas d'exposition chronique a une source chaude, répé-
tée et toujours au méme endroit, apparait un livedo a évolu-
tion brunatre qui s'aggrave progressivement avec le temps,
et qu'on qualifie de dermite des chaufferettes ou érythéme a
calore (fig. 8.47). L'aspect histologique est celui d'une poikilo-
dermie, avec une agression de la jonction dermo-épidermique
(fig. 8.48), une atrophie progressive de 1'épiderme et un infil-
trat dermique superficiel et moyen. Il y a une incontinence pig-
mentaire du derme superficiel. Quand elle est évoluée, cette

poikilodermie a calore ne peut pas étre distinguée des autres
causes de poikilodermie, notamment le lichen, le lupus érythé-
mateux ou les poikilodermies congénitales.

Fig. 8.46 Bralure en voie de guérison.

/

Fig. 8.47 Dermite des chaufferettes.

Fig. 8.48 Dermite des chaufferettes - poikilodermie.

/

BRULURES CAUSTIQUES

Un aspect de brilure particulier est réalisé avec l'application
de produits caustiques, par accident ou dans le cadre d'une
pathomimie (fig. 8.49). On a un aspect jaunatre du centre de

la lésion, avec un érythéme périphérique et des bulles. Au
microscope, il y a un aspect de nécrose €osinophile compléte
de I'épiderme et parfois du derme sous-jacent. On ne voit pas
beaucoup d'infiltrat inflammatoire au départ (fig. 8.50).

/

Fig. 8.49 Bralure caustique.

Fig. 8.50 Brilure caustique avec nécrose compléte de I'épiderme.

~




STIMULATIONS MECANIQUES

DURILLON ET CEIL DE PERDRIX

Toutes les zones de frottements répétés évoluent vers un
épaississement de I'épiderme avec hyperkératose. C'est parti-
culierement vrai a la plante dans le phénomene des durillons
(fig. 8.51), qui est dii souvent & une anomalie de la statique
du pied.

Il y a un épaississement corné trés important qu'on voit
parfaitement bien lorsqu'on excise ces Iésions (fig. 8.52). La
limite est relativement bonne de part et d'autre. La couche
cornée est ortho- et parakératosique. Dans le tableau de
I'eeil de perdrix (fig. 8.53), il y a un clivage entre la Iésion
et la peau saine de chaque coté, avec parfois une fente et un
centre fait d'une couche cornée épaisse qui se ramollit. On
trouve de part et d'autre un aspect en bec avec un épiderme
hyperplasique.

Fig. 8.51 Durillon.

Fig. 8.52 Durillon.

N /
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PR
Fig. 8.53 CEil de perdrix.

NODULES MECANOGENES

Outre les lichénifications simples ou nodulaires (voir chapitre
2), les stimulations mécaniques répétées peuvent aboutir a des
nodules kératosiques dont le mieux connu est le nodule des
prieurs (fig. 8.54).

Histologiquement, on note une hyperplasie épidermique
pseudocarcinomateuse considérable avec une hyperké-
ratose ortho- et parfois parakératosique trés importante
(fig. 8.55). Cette hyperplasie pseudocarcinomateuse est
endophytique, et on peut trouver des foyers hémorragiques
dans la couche cornée. Le derme est inflammatoire et
fibreux (fig. 8.56).

Fig. 8.55 Lichénification nodulaire.
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Fig. 8.56 Hyperplasie pseudocarcinomateuse.

EXPOSITION AUX RAYONS X

A la phase aigué, la peau réagit avec un érythéme plus ou
moins cuisant, d'aspect géométrique, correspondant au
champ d'irradiation (fig. 8.57). Il peut y avoir des lésions
bulleuses et des croiites secondairement. A la phase chro-
nique, la radiodermite devient progressivement indurée
(fig. 8.58). Elle a un aspect cicatriciel et nacré avec des
zones d'érytheme et parfois des zones d'hyperkératose, des
bulles ou des Iésions suspectes de carcinome. On observe
toujours un certain degré de poikilodermie dans les radio-
dermites (fig. 8.59).

Au microscope, on voit, surtout des radiodermites a la phase
chronique, notamment en raison des modifications de surface qui
peuvent étre suspectes. On a un aspect homogene, fibreux et cica-
triciel du derme, ou les annexes ont presque complétement dis-
paru (fig. 8.60). Il peut y avoir des modifications de surface, avec
une hyperkératose orthokératosique et un infiltrat inflammatoire

Fig. 8.57 Radiodermite subaigué.

LOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 8.58 Radiodermite chronique.

Fig. 8.59 Radiodermite - poikilodermie.

Fig. 8.60 Radiodermite chronique.

non spécifique (fig. 8.61). Le derme a un aspect €osinophile tout
a fait anormal avec des vaisseaux dilatés (fig. 8.62). L'épiderme
perd le plus souvent son dessin papillaire et il existe une ortho-
kératose épaisse en surface. Apres disparition des follicules, il ne
persiste que les muscles pilo-arrecteurs, qui sont présents au sein
de cette zone fibreuse (fig. 8.63). Les lésions peuvent étre irritées,
avec une squame-crodte parakératosique, un épaississement irré-
gulier de I'épiderme et des dépdts de fibrine du derme (fig. 8.64).



Fig. 8.61 Radiodermite — absence d'annexes et hyperkératose.

Fig. 8.63 Radiodermite - absence d'annexes mais gros

muscles pilo-arrecteurs.

Fig. 8.62 Radiodermite - homogénéisation du derme et Fig. 8.64 Modification superficielle sur radiodermite —
hyperplasie épidermique et hyperkératose non néoplasique.

vaisseaux dilatés.
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Hyperpigmentation

Hypopigmentation

Il y a dans ce groupe de trés nombreuses entités dont seule-
ment quelques exemples sont illustrés ici. Dans la majorité
des cas, I'hyperpigmentation résulte de 1'augmentation de la
quantité de mélanine ou du nombre des mélanocytes.

A linverse, dans les hypopigmentations, la quantité de méla-
nine est réduite ou nulle, avec ou sans disparition des mélanocytes

HYPERPIGMENTATION

LENTIGINOSES

Le lentigo est une petite Iésion pigmentée plane «de la taille d'une
lentille». Le lentigo «simplex » des Anglo-Saxons correspond a
notre tache solaire (ou lentigo actinique/lentigo sénile). On parle
souvent de lentigines pour désigner des 1ésions multiples.

Des lentigos multiples peuvent étre observés au cours d'un
certain nombre de maladies génétiques. La forme isolée est la
maladie de Laugier, qui s'accompagne de multiples lentigos
des lévres supérieures avec peu d'atteinte péribuccale (fig. 9.1).
Il s'y associe des bandes pigmentées unguéales (fig. 9.2). Au
contraire, dans la maladie de Peutz-Jeghers, on a des lentigos
des levres et de la zone péribuccale (fig. 9.3). Ce syndrome
est important a dépister car il s'accompagne de tumeurs diges-

Fig. 9.1 Maladie de Laugier - lentigo des lévres.

Dermatologie. De la clinique a la microscopie
© 2015, Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés

Troubles

tives. Des lentigos multiples peuvent étre observés dans une
série d'autres maladies. Ils se présentent sous la forme de mul-
tiples macules brunes, de taille variable, comme dans le syn-
drome LEOPARD, associant entre autres anomalies cardiaques,
hypertélorisme et surdité (fig. 9.4). Aprés PUVA thérapie ou
exposition solaire intensive, on peut voir apparaitre des lentigos
multiples foncés, touchant principalement le trone, et parfois
trés nombreux chez des malades au phototype clair (fig. 9.5).
Histologiquement, rien ne permet de distinguer ces divers
lentigos/lentigines entre eux, ni de faire le diagnostic précis
d'une lentiginose, le diagnostic étant ici anatomoclinique et par-
fois extradermatologique. La biopsie montre dans ces Iésions

Fig. 9.3 Maladie de Peutz-Jeghers.
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Fig. 9.4 Lentiginose du syndrome LEOPARD.

Fig. 9.5 Lentigos multiples du tronc aprés exposition solaire.

Fig. 9.6 Lentigine - hyperpigmentation épidermique.

une hyperpigmentation des couches basales de 1'épiderme sans
prolifération mélanocytaire (fig. 9.6). Il y a parfois une incon-
tinence pigmentaire dans le derme superficiel. La coloration de
Fontana (fig. 9.7) montre trés bien les grains de mélanine pré-
dominant dans les couches basses de I'épiderme.

. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 9.7 Lentigine - coloration de Fontana.

Les lentigos foncés trés irréguliers post-PUVA thérapie
sont différents et contiennent des mélanocytes atypiques, et
sont donc a ranger dans les navus (voir chapitre 13).

EPHELIDES

Les taches pigmentées les plus banales sont les éphélides ou taches
de rousseur. Sur les phototypes clairs, elles apparaissent rapide-
ment au soleil, et peuvent régresser pendant la période froide. Pour
les phototypes trés clairs avec cheveux roux, les éphélides peuvent
étre permanentes (fig. 9.8). L'examen histologique montre une
hyperpigmentation des couches basales, sans autre anomalie, sans
prolifération de mélanocytes, bien limitée dans I'espace (fig. 9.9).

4 N

Fig. 9.8 Ephélides.

Fig. 9.9 Ephélides.
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TACHES CAFE-AU-LAIT

Les taches café-au-lait peuvent étre sporadiques ou survenir
au cours de plusieurs maladies génétiques. La plus connue
est la neurofibromatose de type I qui comprend de nom-
breuses taches café-au-lait. Il s'agit de grandes macules bien
limitées d'un brun homogéne (fig. 9.10). Elles peuvent s'as-
socier a de petites macules isolées (fig. 9.11) ou au contraire
a des lentigines en grand nombre dans les creux axillaires
(fig. 9.12).

La tache café-au-lait au microscope est caractérisée par une
hyperpigmentation continue des couches basses de 1'épiderme
(fig. 9.13), et dans les cas typiques on peut voir des macro-
mélanosomes (fig. 9.14). Le diagnostic est en fait principa-
lement clinique et ces Iésions sont assez rarement biopsiées.
En I'absence de macromélanosomes, on ne peut pas distinguer
les taches café-au-lait et lentigines axillaires des lentiginoses
précédentes.

TROUBLES DE LA PIGMENTAT

Fig. 9.12 Lentigines axillaires dans une neurofibromatose.

/

Fig. 9.10 Taches café-au-lait.

Fig. 9.13 Taches café-au-lait - hyperpigmentation basale.

Fig. 9.11 Taches café-au-lait de petite taille.

Pl

Fig. 9.14 Taches café-au-lait - macromélanosomes.

A
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MELANOCYTOSES DERMIQUES

Ces affections se présentent comme des macules pigmen-
tées bleutées, dont la plus commune est la tache mongo-
lique. 1l s'agit de grandes macules bleues ou d'un brun bleuté,
qu'on voit principalement dans la zone lombaire (fig. 9.15).
Elles sont plus fréquentes sur peau foncée, surtout chez les
Asiatiques. Elles peuvent étre multiples et s'étendre sur le
reste du dos (fig. 9.16). Visibles a la naissance, la majorité ne
sont plus visibles cliniquement quand 1'enfant grandit, méme
si les mélanocytes persistent.

Sur le plan histologique, on voit des mélanocytes fusi-
formes dans le derme (fig. 9.17), situés entre les fibres de col-
lageéne. 11 s'agit de cellules dendritiques avec noyau central et
des dendrites remplies de pigment mélanique de part et d'autre
du noyau (fig. 9.18).

Le naevus d'Ota est une grande macule bleutée du territoire
de la deuxiéme branche du nerf trijumeau (fig. 9.19). 1l peut
toucher aussi la conjonctive de I'eeil (fig. 9.20). Le naevus d'Tto
est une lésion similaire située sur I'épaule (fig. 9.21).

Fig. 9.17 Taches mongoliques - mélanocytes dermiques.

-~

Fig. 9.15 Taches mongoliques classiques.

N

Fig. 9.18 Tache mongolique - mélanocytes fusiformes.

/

Fig. 9.16 Taches mongoliques du dos.

2

Fig. 9.19 Naevus d'Ota - coloration bleue de la joue.



Fig. 9.21 Neaevus d'lto (épaule).

Fig. 9.22 Naevus d'Ota/lto - mélanocytose dermique.

/

Histologiquement, il s'agit 1a encore de mélanocytes fusi-
formes situé¢s dans le derme, plus ou moins visibles et plus ou
moins nombreux en fonction de I'intensité de la tache (fig. 9.22).
La coloration de Fontana permet de révéler les cellules qui ne

TROUBLES DE LA PIGMENTATION

Fig. 9.24 Naevus d'Ota - mélanocytes fusiformes.

sont pas toujours trés visibles en coloration standard (fig. 9.23).
Le nombre des mélanocytes est souvent plus ¢élevé que dans la
tache mongolique. La figure 9.24 montre bien le caractere den-
dritique des mélanocytes et les mélanosomes du cytoplasme.

HYPERMELANOSE D'ORIGINE
ENDOCRINIENNE

11 existe une mélanodermie dans la maladie d'Addison comme
dans le syndrome de Cushing, qui n'est presque jamais biopsiée.

En revanche, au sein des mélanoses d'origine endocrinienne,
le mélasma est tres fréquent. 11 se présente comme une pigmen-
tation brune et souvent symétrique du visage (fig. 9.25 et 9.26),
survenant souvent pendant la grossesse, ou sous contracep-
tifs oraux, I'exposition solaire jouant un role majeur de facteur
déclenchant. La couleur varie en fonction des saisons et dépend
du phototype; elle est moins prononcée sur peau claire.

Il est classique de distinguer les formes épidermiques ou
I'hyperpigmentation prédomine dans la couche basale de
I'épiderme du mélasma dermique ou il y a surtout une incon-
tinence pigmentaire (fig. 9.27). Cette distinction n'a pas de
pertinence clinique majeure. La coloration de Fontana permet
de bien localiser I'hyperpigmentation (fig. 9.28).
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Fig. 9.25 Melasma de la joue et du menton.

Fig. 9.26 Melasma - limite déchiquetée.

Fig. 9.27 Melasma - incontinence pigmentaire.

N /

HYPERMELANOSE D'ORIGINE CARENTIELLE

La plus spectaculaire est la pellagre, due a une carence en
vitamine PP (vitamine B,, niacine), ou les zones photo-
exposées sont d'abord le siege d'un érythéme (fig. 9.29),
puis d'une pigmentation trés importante notamment sur
peau noire (fig. 9.30). Elle peut s'observer dans 1'éthylisme

ATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

2

Fig. 9.28 Melasma épidermique (coloration de Fontana).

Fig. 9.29 Pellagre au cours d'un éthylisme chronique.

Fig. 9.30 Pellagre sur peau noire.

chronique (fig. 9.29), ou chez des patients polycarencés
(fig. 9.31) ou il y a souvent une desquamation associée, une
peau seche et craquelée.

Sur le plan histologique, on voit une hyperpigmentation de
la basale (fig. 9.32) avec une hyperkératose de surface ortho-
ou parakératosique, associées a une inflammation peu spéci-
fique du derme superficiel (fig. 9.33).
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de la synthese de mélanine dans les couches basses de 1'épi-
derme, incontinence pigmentaire, surcharge en fer, synthése
de pigments spéciaux comme les lipofuchsines ou dépdt du
médicament lui-méme. Il est rarement possible de faire le dia-
gnostic histopathologique de certitude de la nature du médi-
cament en cause; on propose de faire toujours les colorations
de Perls et de Fontana. Quelques exemples sont détaillés ici.

La minocycline donne une pigmentation bleue ou gris-bleu,
qui peut étre localisée ou généralisée (fig. 9.34 et 9.35), pou-
vant toucher aussi les dents et I'os. On observe au microscope
une hyperpigmentation de la basale et du derme superficiel
(fig. 9.36), qui est Fontana +, et Perls + ou —.

Avec les antipaludéens de synthése, on a des pigmentations
gris-bleu du visage, des muqueuses et des ongles (fig. 9.37),
principalement dans les zones photo-exposées. Les pigments
des antipaludéens de synthése (fig. 9.38) sont complexes,
avec de la mélanine, du fer et sans doute un métabolite du
médicament ; ils sont Fontana + .

Les phénothiazines entrainent une hyperpigmentation qui
s'apparente a une phototoxicité (fig. 9.39). On a une hyper-
pigmentation basale et des dépdts pigmentaires du derme

Fig. 9.32 Pellagre - pigmentation basale et hyperkératose
folliculaire.

N /

Fig. 9.34 Pigmentation faciale a la minocycline.

C P T BT SR A T

Fig. 9.33 Pellagre - hyperpigmentation basale.

HYPERPIGMENTATIONS D'ORIGINE
MEDICAMENTEUSE

De nombreux médicaments peuvent étre responsables de pig-
mentations d'origine exogeéne, qui vont du bleu au brun, avec
certaines colorations rouge orangé ou grises. Au microscope,
la pigmentation est de mécanisme varié, par augmentation  Fig. 9.-35 Pigmentation bleutée a la minocycline.
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Fig. 9.36 Pigmentation a la minocycline.

/

Fig. 9.37 Pigmentation a I'hydroxychloroquine.

Fig. 9.38 Pigmentation a I'hydroxychloroquine.

superficiel (fig. 9.40) quirésultent d'une stimulation deI'activité
des mélanocytes et de complexes phénothiazines—mélanine.
En cas de pigmentation a I'amiodarone (fig. 9.41), la biop-
sie montre de petits grains situés autour des follicules et des
vaisseaux du derme superficiel et moyen, de taille assez

176 homogene et de couleur jaune-brun assez clair (fig. 9.42).

Fig. 9.40 Pigmentation a la chlorpromazine.

Fig. 9.41 Pigmentation a I'amiodarone.

Une partie est constituée d'hémosidérine, mais ils sont aussi
Fontana +, et il est possible que le médicament lui-méme s'y
dépose.



Fig. 9.42 Pigmentation a I'amiodarone.

Fig. 9.43 Argyrie - grains autour des glandes sébacées.

Dans l'argyrie, la pigmentation est caractéristique mais
difficile a voir : il y a de minuscules petits grains de colo-
ration noire situés autour des glandes sudorales et sébacées
(fig. 9.43).

HYPOPIGMENTATION

Seul le vitiligo sera abordé¢ ici. Il s'agit d'une maladie auto-
immune, avec disparition progressive des mélanocytes de la
couche basale de I'épiderme, alors que ceux des follicules
persistent le plus souvent. Quand les follicules pileux sont
atteints, le vitiligo se présente comme une canitie.

Le vitiligo débutant a souvent une phase inflammatoire,
qui n'est pas facile a observer, sauf quand il existe un anneau
inflammatoire en périphérie (fig. 9.44). La présentation cli-
nique la plus classique est celle de macules trés bien limitées,
franchement blanches, avec un renforcement de I'hypopig-
mentation qui apparait en lumiére de Wood. Il peut persis-
ter des ilots pigmentés au sein de plages blanches (fig. 9.45).

TROUBLES DE LA PIGMEN

Fig. 9.44 Vitiligo avec bordure inflammatoire.

Fig. 9.45 Vitiligo d'aspect moucheté du décolleté.

Fig. 9.46 Vitiligo du gland.

La limite entre la zone pigmentée et dépigmentée est trés
nette (fig. 9.46). Le processus peut toucher la peau comme
les muqueuses et les semi-muqueuses, notamment les organes

.- 177
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SCOPIE

Dans la phase inflammatoire du vitiligo, on voit un infiltrat
lymphocytaire situé sous 1'épiderme, a la bordure de la 1ésion
(fig. 9.47). A la partie interne, on trouve une zone hypopigmen-
tée. En 'absence d'inflammation, il n'y a aucune anomalie en
coloration standard (fig. 9.48). Si la biopsie a été faite a cheval
sur la zone pigmentée et la zone blanche, on voit du pigment

Fontana + dans la zone pigmentée seulement (fig. 9.49). Les
immunomarquages montrent aussi la disparition compléte des
mélanocytes au sein de la zone interne avec persistance du coté
externe, aussi bien avec 'HMB45 qu'avec l'anticorps Melan-A
(fig. 9.50). Ces immunomarquages permettent de démontrer la
disparition des mélanocytes dans les zones blanches.

Fig. 9.48 Vitiligo (coloration HE).

Fig. 9.49 Vitiligo (coloration de Fontana).

Fig. 9.50 Vitiligo (marquage Melan-A).
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NEUROFIBROMATOSE DE TYPE 1 (NF1)
OU MALADIE DE RECKLINGHAUSEN

Les signes cutanés de la neurofibromatose sont des taches
café-au-lait multiples (voir chapitre 9) et les neurofibromes.
Les plus fréquents sont dermiques (ou superficiels); leur
nombre peut étre extrémement élevé (fig. 10.1). Ces tumeurs
molles font de 0,5 a 3 cm de diamétre, ont une surface nor-
male, de couleur rosée, et la consistance d'un « grain de raisin

sucé». On les trouve surtout au tronc. Il existe aussi des neu-
rofibromes nodulaires périphériques ou profonds (fig. 10.2)
développés sur les troncs nerveux, de plus grande taille, a
limite moins facile a tracer. Les neurofibromes plexiformes
sont beaucoup plus grands, ont une surface pigmentée avec
parfois hypertrichose, ou chalazodermique comme dans les
«tumeurs royales » spécifiques de la NF1 (fig. 10.3). Parmi les

Fig. 10.2 Neurofibrome nodulaire.

Fig. 10.1 Multiples neurofibromes dermiques pédiculés.

Dermatologie. De la clinique a la microscopie
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Fig. 10.3 Neurofibrome plexiforme - «tumeur royale ».



signes extracutanés les plus fréquents, on trouve des hamar-
tomes de l'iris ou nodules de Lisch (fig. 10.4).

Au microscope, le neurofibrome dermique est exophy-
tique, bien limité mais non encapsulé (permettant une énu-
cléation aisée au laser), recouvert d'un épiderme normal
(fig. 10.5). Dans le neurofibrome profond et la tumeur
royale, la Iésion est trés mal limitée et s'étend dans 1'hypo-
derme. Les cellules qui composent les neurofibromes sont
fusiformes, de densité variable, et il existe une matrice de
collagéne fibrillaire, donnant un aspect aéré (fig. 10.6). Ce
stroma est éosinophile et péle, avec des vaisseaux augmen-
tés en nombre. Les cellules fusiformes expriment la pro-
téine S100 et sont associées a des mastocytes (fig. 10.7), qui
sont ronds et ont un cytoplasme trés éosinophile. Le gros
plan (fig. 10.8) montre l'aspect allongé et un peu ondulé des
noyaux des cellules fusiformes, «en forme de S». Il existe
de multiples variantes histologiques, notamment les formes
pigmentée, myxoide, sclérotique, épithélioide, lipomateuse
ou cellulaire.

Fig. 10.4 Nodules de Lisch - hamartomes iriens.

E A LA MICROSCOPIE

Fig. 10.6 Cellules fusiformes au sein d'un stroma clair.

Fig. 10.7 Cellules a noyau allongé et mastocytes.

Fig. 10.5 Neurofibrome dermique.

Fig. 10.8 Neurofibrome - cellules a noyau ondulé.



Les neurofibromes plexiformes sont développés dans
des nerfs périphériques, formant des faisceaux tumoraux de
grande taille (fig. 10.9), entourés d'une matrice collagénique
riche en mucine et contenant des fibroblastes et des cellules de
Schwann (fig. 10.10). Ces faisceaux sont coupés plusieurs fois
sur une méme lame, donnant un aspect de multiples nodules
coalescents (fig. 10.11).

._“' - ';&5. : ; ;A
Fig. 10.11 Multiples coupes de nerfs dans un neurofibrome
plexiforme.

GENODERMATOSES ET MALFORMATIONS

SCHWANNOMATOSE
OU NEUROFIBROMATOSE DE TYPE 2 (NF2)

Cette maladie comprend des schwannomes vestibulaires
(neurinome du nerf acoustique) et dans 70 % des cas des
schwannomes cutanés. Les schwannomes sont des tumeurs
dermiques et surtout hypodermiques, douloureuses a la palpa-
tion ou parfois spontanément. Elles sont moins exophytiques
que les neurofibromes (fig. 10.12). Hormis la douleur, il n'y a
pas d'autre signe clinique permettant de les reconnaitre.
Histologiquement, le schwannome est une tumeur bien limi-
tée et encapsulée, souvent arrondie ou ovalaire (fig. 10.13) ou

a N

Fig. 10.12 Schwannome de la vouite plantaire.

Fig. 10.13 Schwannome.
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Fig. 10.15

Fig. 10.16 Schwannome - zone Anthony A (a gauche)
et Anthony B (a droite).

qui peut étre plexiforme. Les cellules de Schwann trés fusi-
formes constituant le contingent principal sont PS100 posi-
tives (fig. 10.14). L'immunomarquage EMA est positif a la
périphérie, ce qui correspond au périnévre (fig. 10.15). Les
cellules sont plus allongées que dans le neurofibrome, dispo-
sées en faisceaux denses (zones Anthony A) ou les noyaux
sont empilés ; au contraire, les zones Anthony B ont un stroma
clair plus abondant (fig. 10.16). Les amas de cellules fusi-

. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 10.17 Schwannome - zone Antony A avec noyaux
fusiformes empilés.

formes en palissade autour d'un stroma éosinophile compact
forment les corps de Verocay (fig. 10.17).

SCLEROSE TUBEREUSE DE BOURNEVILLE

11 s'agit d'une génodermatose relativement fréquente, avec de
multiples signes cutanés. Les plus caractéristiques sont les
angiofibromes du visage, touchant le menton, le nez et la partic
centrale du visage (fig. 10.18 et 10.19). IIs se développent dés
I'enfance, sont de petite taille, a surface lisse, et ont une couleur
rose ou rouge assez intense. Leur nombre peut étre tres éleve et
ils peuvent confluer, entrainant un préjudice esthétique impor-
tant. On note aussi des macules blanches sans spécificité histolo-
gique («en feuille de sorbier») et des «plaques peau-de-chagrin»
qui sont de petites plaques molles a surface irréguliére, dont
I'image histologique est celle d'un collagénome (voir plus bas).
Au microscope, il s'agit de petites l1ésions tubéreuses, par-
fois trés exophytiques (fig. 10.20), recouvertes d'un épiderme
normal. Il y a une augmentation du nombre des vaisseaux
du derme, et un stroma plus ou moins compact (fig. 10.21),
proche de la papule fibreuse du nez. Le stroma est plus ou

Fig. 10.18 Angiofibrome du nez.



Fig. 10.19 Angiofibromes du menton.

Fig. 10.21 Angiofibrome avec vaisseaux néoformés et cellules
fusiformes dermiques.

moins cellulaire, il est plus dense que le derme normal, notam-
ment autour des follicules. Parfois, la densité cellulaire est
importante, avec de nombreuses cellules fusiformes ou multi-
nucléées, qui expriment le facteur XIII (fig. 10.22).

L'autre signe cutané typique de la sclérose tubéreuse de
Bourneville est la présence de tumeurs de Koenen, ou tumeurs

GENODERMATOSES ET MALFORMATIONS

Fig. 10.22 Angiofibrome avec vaisseaux et cellules multinucléées.

a )

Fig. 10.23 Tumeur de Koenen.

Fig. 10.24 Tumeur de Koenen au-dessus de la matrice.

en gousses d'ail, sur les doigts et les orteils. II s'agit de petites
tumeurs fibreuses allongées, dans le sens longitudinal de la
tablette, déformant celle-ci (fig. 10.23). L'excision avec la
tablette montre trés bien cette tumeur qui avance au-dela du
repli sus-unguéal (fig. 10.24). Ces tumeurs sont assez peu cellu-
laires et surtout fibreuses (fig. 10.25), comme dans les fibroké-
ratomes. Le collagéne y est plus dense que dans le lit unguéal.
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Fig. 10.25 Tumeur de Koenen.

NEOPLASIES ENDOCRINIENNES
MULTIPLES (NEM)

La NEMI1 prédispose aux tumeurs parathyroidiennes, pan-
créatiques et hypophysaires. Les NEM2a et 2b conférent un
risque de tumeurs thyroidiennes et de phéochromocytome.
Les signes cutanés sont présents dans la NEM2b et la NEM1.

Dans la NEM2b (syndrome de Gorlin), le signe cutané
principal est la présence de neuromes multiples, situés tout
particuliérement sur les lévres et dans la cavité buccale
(fig. 10.26). On peut aussi les voir sur le revétement cutané
(fig. 10.27). Ces petites papules ont la couleur de la peau ou de
la muqueuse normales, et sont parfois douloureuses.

Histologiquement, on voit une lésion exophytique recou-
verte d'un épiderme aminci. Le centre de la Iésion est fait de
filets nerveux multiples sans autre anomalie (fig. 10.28). On
ne peut pas distinguer ces neuromes des formes solitaires. 11
existe parfois une hypertrophie nerveuse du derme (fig. 10.29).
On peut identifier les filets nerveux avec l'immunomarquage
des neurofilaments, plus utile que I'énolase neuronale et la
PS100; on voit le périnévre EMA + a la périphérie.

Dans les NEM1 (syndrome de Werner), il y a plusieurs
types de 1ésions cutanées, notamment des taches café-au-lait
et des lipomes, des collagénomes et des angiofibromes. Les

Fig. 10.26 Neuromes myéliniques de la cavité buccale.

collagénomes sont des petites tumeurs a surface lisse, fermes,
multiples (fig. 10.30).

Histologiquement, il y a une densification du collagéne
sans augmentation de la population cellulaire (fig. 10.31 et
10.32). Si la biopsie est de petite taille, le diagnostic est quasi

a | _ | )

Fig. 10.28 Neurome.

N /

Fig. 10.29 Neurome avec multiples troncs nerveux
de grande taille.



impossible. La coloration a 'orcéine montre une nette dimi-
nution des fibres ¢élastiques au sein de cette lésion fibreuse, en

comparaison avec le derme latéral et plus profond (fig. 10.33).

Les angiofibromes de la face (fig. 10.34) ne différent pas de

K

Fig. 10.30 Multiples collagénomes de la NEM1.

~

Fig. 10.32 Collagénome - partie centrale.

ceux de la sclérose tubéreuse de Bourneville. On y voit des
vaisseaux augmentés en nombre et un stroma avec une aug-
mentation de la population cellulaire variable suivant les

GENODERMATOSES ET MALFOR

Iésions (fig. 10.35).

Fig. 10.33 Collagénome (coloration a I'orcéine).

K

Fig. 10.34 Angiofibromes de la NEM1.

Fig. 10.35 Angiofibrome de la NEM1.
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COMPLEXE DE CARNEY

Dans ce syndrome autosomique dominant, on a un risque
de tumeurs endocrines, de myxome cardiaque et des signes
cutanés, notamment des lentigos, éphélides et navus bleus
communs ou ¢pithélioides, ainsi que des myxomes cutanés
(angiomyxomes). Ces derniers ne peuvent pas étre reconnus
cliniquement. I1 s'agit de tuméfactions arrondies (fig. 10.36).

Fig. 10.36 Myxome.

Fig. 10.37

'ﬁ Gy . o° i

Fig. 10.39 Myxome (coloration au bleu Alcian).

Histologiquement, le myxome est une 1ésion claire, avec
d'importants dépdts de mucine comme dans les mucinoses
focales ; sans le contexte clinique, on ne peut pas porter de
diagnostic plus précis. En coloration standard, le derme est
trés éclairci et a un aspect légerement basophile. Le colla-
gene y est tres raréfié et on voit bien la différence entre la
1ésion et le derme adjacent (fig. 10.37). Il y a une augmen-
tation de la population de cellules fusiformes au sein de ces
amas clairs de mucine (fig. 10.38). Les colorants comme
le bleu Astra montrent trés bien la surcharge en mucine
(fig. 10.39).

INCONTINENTIA PIGMENTI

Cette maladie dominante liée a I'X, par mutation du géne
NEMO, s'observe dés les premiéres semaines de vie chez les
petites filles. Elle se présente comme des 1ésions blaschkoli-
néaires, initialement des macules inflammatoires et des petites
vésicules (fig. 10.40). Au stade suivant, on a des 1ésions hyper-
kératosiques et verruqueuses (fig. 10.41). Avec le temps, les
Iésions vont s'aplatir et il persistera des séquelles hyper- ou
hypopigmentées, blaschkolinéaires, qui persistent pendant la
vie entiere et ont un certain degré d'atrophie (fig. 10.42).

Fig. 10.38 Myxome - cellules fusiformes.

Fig. 10.40

Incontinentia pigmenti - Iésions bulleuses linéaires.



Fig. 10.41 Incontinentia pigmenti - Iésions verruqueuses.

Fig. 10.42 Incontinentia pigmenti - Iésions pigmentaires.

S

Incontinentia pigmenti - Iésion bulleuse.

Fig. 10.43

Au stade initial vésiculobulleux, on a des bulles intra-
épidermiques avec un infiltrat inflammatoire abondant riche
en €osinophiles. On peut voir une spongiose a éosinophiles et
des bulles remplies de sérosité et de cellules inflammatoires
dont des éosinophiles (fig. 10.43). L'immunofluorescence
directe est négative. Progressivement, les bulles vont dispa-
raitre, pour faire place a un aspect verruqueux hyperkérato-
sique, et, au sein d'un épiderme acanthosique, de nombreux
phénomeénes de dyskératose (fig. 10.44). L'infiltrat reste

GENODERMATOSES ET MALFO

Fig. 10.44 Incontinentia pigmenti - Iésion verruqueuse.

Fig. 10.45
dyskératose.

Incontinentia pigmenti - hyperkératose et

Fig. 10.46 Incontinentia pigmenti - hyperpigmentation basale.

important a ce stade, avec des lymphocytes et quelques éosi-
nophiles. 11 y a des cellules apoptotiques dans les couches
hautes de 1'épiderme (fig. 10.45), contrairement aux derma-
toses lichénoides ou elles sont en général plus bas situées.
Enfin, au stade séquellaire, on note une incontinence pigmen-
taire et une discréte pigmentation épidermique (fig. 10.46),
bien révélées par la coloration de Fontana (fig. 10.47).
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Le kyste bronchogénique a la méme présentation histo-
logique; il dérive de résidus embryologiques des bour-
geons trachéaux et est situé¢ en regard du manubrium ou de
la clavicule. On peut trouver en périphérie du muscle ou du
cartilage.

Fig. 10.47 Incontinentia pigmenti (coloration de Fontana).

MALFORMATIONS

Les tragus accessoires (ou fibrochondromes) sont une des mal-
formations de l'oreille externe les plus courantes. Ils se présentent
comme une ou plusieurs petites Iésions pédiculées situées en
avant du tragus et recouvertes d'un tres fin duvet (fig. 10.48).

Au microscope, il s'agit de petites formations pédiculées
exophytiques, contenant pour certaines une structure cartila-
gineuse (fig. 10.49), mais surtout caractérisées par une mul-
titude de petits follicules a duvet, situés de fagon radiaire
au sein de cette 1ésion pédiculée, ce qui la rend tres facile a
reconnaitre au microscope (fig. 10.50). La structure ressemble
a celle du tragus ou du pavillon.

Le rare kyste branchial dérive de la 1™ ou de la 2¢ fente
branchiale; il est situé en général au cou et se présente comme
une tuméfaction arrondie (fig. 10.51).

Au microscope, ces kystes sont souvent anfractueux
(fig. 10.52) et on peut trouver en périphérie des structures
musculaires lisses ainsi que des infiltrats lymphoides. La G e
paroi est un ¢épithélium malpighien ou un épithélium de type o, “dr
cilié avec une double couche de cellules (fig. 10.53). Celles T
bordant la lumiére ont de multiples cils au pdle apical et le ~ Fig. 10.50 Tragus accessoire - follicules radiaires.
noyau est excentré au pole basal.

Fig. 10.49 Tragus accessoires avec et sans cartilage.

Fig. 10.48 Multiples tragus accessoires. Fig. 10.51 Kyste branchial.
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Fig. 10.56 Gliome nasal - astrocytes et tissus glial.

Fig. 10.53 Kyste branchial - revétement cilié.

Fig. 10.57 Méningoceéle.

Au microscope, on voit des astrocytes dans du tissu glial,
Fig. 10.54 Gliome nasal. avec de grandes structures vasculaires (fig. 10.55 et 10.56).
Les méningoceles (hétérotopies méningées) ont une présen-
Le gliome nasal correspond a une hétérotopie de tissu cérébral ~  tation particuliére au cuir chevelu : cette petite 1ésion en dome
située a la racine du nez (et devrait étre appelé plus justement  de la voite cranienne est entourée d'une densification des che-
encéphalocele), le plus souvent de fagon unilatérale (fig. 10.54). veux, comme des touffes placées en périphérie (fig. 10.57). 11
Il s'agit donc de tissu nerveux, pouvant communiquer avec  s'agit de tissu méningé hétérotopique, voire de tissu cérébral
l'encéphale ou complétement isolé, sans défect osseux. (encéphalocéle séquestre).
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Au microscope, on voit une lésion alopécique, tous les fol-
licules étant absents. Il y a une fibrose du derme (fig. 10.58),
et en profondeur des amas de cellules entourés d'un stroma
qui a une consistance différente de celle du derme fibreux sus-
jacent (fig. 10.59). Ces cellules ont un noyau ovalaire allongé
(fig. 10.59). On peut les reconnaitre a leur double expression
de 'EMA (fig. 10.60) et de la protéine S100 (fig. 10.61).

pad
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Fig. 10.61 Meéningoceéle - marquage PS100.

Fig. 10.62 Kyste pilonidal avec fistule.

Fig. 10.63 Kyste pilonidal.

190

Le kyste pilonidal est une tuméfaction du haut du sillon
interfessier qui peut se fistuliser (fig. 10.62); il s'agit d'un kyste
malformatif du méme type que le kyste dermoide. Le sinus
pilonidal a une présentation similaire, mais résulte de la péné-
tration et de l'inclusion de tiges pilaires dans le pli interfessier.

Au microscope, on a une structure kystique de type épider-
Fig. 10.60 Meéningocéle - marquage EMA. moide (fig. 10.63), subissant des phénoménes inflammatoires
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et granulomateux (fig. 10.64), avec des tiges pilaires au sein Au microscope, ces formations pédiculées sont recouvertes
des granulomes (fig. 10.65). d'un épiderme acanthosique et hyperkératosique (fig. 10.67).
Les doigts surnuméraires peuvent €tre entiers ou au contraire  On trouve dans le derme de multiples formations nerveuses

trés rudimentaires, sous forme de petites 1ésions pédiculées  subnormales sur le plan morphologique (fig. 10.68).
situées a la partie externe du cinquiéme doigt (fig. 10.66). Dans certains cas d'orteil surnuméraire, la 1ésion exophy-
tique externe (fig. 10.69) comprend un minuscule appareil

Fig. 10.67 Doigt surnuméraire — aspect exophytique
et kératosique.

Fig. 10.68 Doigt surnuméraire avec multiples filets nerveux.
Fig. 10.65 Tiges pilaires dans le granulome.

Fig. 10.66 Doigt rudimentaire. Fig. 10.69 Orteil surnuméraire. L



unguéal (fig. 10.70), reproduisant en miniature les ¢léments
de l'appareil unguéal (fig. 10.71).

Les kystes du raphé médian sont relativement fréquents. Ce
sont de petites formations arrondies ou oblongues, d'aspect
translucide (fig. 10.72) ou plus bleuté, qui peuvent se situer
entre le méat uréthral et l'anus.

Fig. 10.71 Appareil unguéal rudimentaire.

GIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Au microscope, le revétement pseudostratifié est de type
columnaire non cilié¢ (fig. 10.73), avec présence possible de
glandes muqueuses (fig. 10.74).

Le kyste mucineux est le plus fréquent des kystes génitaux
féminins. 11 est situé en général a la face interne de la grande
lévre (fig. 10.75).

Ces kystes sont arrondis et bien limités (fig. 10.76). Ils sont
remplis de mucine, trés facilement mise en évidence par les
colorants classiques. Ils ne sont probablement pas d'origine
miillerienne, mais proviennent plutot du sinus urogénital. Le
revétement est pseudostratifé (fig. 10.77).

L'endométriose se présente sous forme de structures kys-
tiques de couleur bleu-noir situées sur la paroi abdominale le
plus souvent (ombilic, cicatrices de césarienne) ou a la vulve,
dont la caractéristique est d'augmenter en volume au moment
des menstruations, ce qui peut causer une tension et des dou-
leurs dans ces Iésions (fig. 10.78).

Au microscope, on voit des structures kystiques rem-
plies d'un matériel €éosinophile, des débris cellulaires et
des hématies au sein d'un stroma décidual fibreux et vas-
culaire (fig. 10.79 et 10.80). 11 s'agit de structures glandu-
laires endométriales, pouvant parfois avoir divers types de
métaplasie.

Fig. 10.73 Kyste du raphé médian.

192 Eig. 10.72 Kyste du raphé médian.

Fig. 10.74 Kyste du raphé médian avec glande muqueuse.
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Fig. 10.78 Endométriose.

Fig. 10.75 Kyste mucineux de la vulve.

Fig. 10.76 Kyste mucineux - contenu alcianophile. Fig. 10.79 Endométriose - stroma et kystes
de structure endométriale.

Fig. 10.77 Kyste mucineux - paroi pseudostratifiée. Fig. 10.80 Endométriose - glandes endométriales.
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LYMPHOMES

MYCOSIS FONGOIDE, SYNDROME
DE SEZARY ET FORMES APPARENTEES

Ce sont les lymphomes cutanés les plus fréquents.

Mycosis fongoide

Le mycosis fongoide (MF) est un lymphome T épidermo-
trope, survenant surtout chez des sujets entre 40 et 60 ans, a
prédominance masculine. Le stade de début est caractérisé par
des nappes érythémateuses finement squameuses, maculeuses

non infiltrées. Ces macules ont un contour géographique,
sont encochées, et siégent sur les zones non photo-exposées
(fig. 11.1). Les lésions sont parfois poikilodermiques. Elles
s'infiltrent ensuite pour former des plaques, avec bourrelet
périphérique, ou en arc de cercle (fig. 11.2). On peut noter
ensuite 1'apparition de véritables tumeurs. La forme érythro-
dermique du MF (sans cellule tumorale sanguine) est rare.
Histologiquement, il s'agit d'un infiltrat lymphocytaire T
en bande sous-épidermique et épidermotrope (fig. 11.3).

Fig. 11.2 Mycosis fongoide - plaques infiltrées.

K

Fig. 11.1 Mycosis fongoide - macules.

Fig. 11.3 Mycosis fongoide.
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L'épiderme est parfois hyperkératosique (fig. 11.4), parfois
parakératosique. La spongiose est classiquement absente.
L'infiltrat tumoral lymphoide forme des micro-abcés intra-
épidermiques, dits «de Pautrier» (fig. 11.4). Les cellules
tumorales ont un noyau de taille petite ou moyenne, plissé,
circonvoluté (cytologie sézaryforme) (fig. 11.6) et expri-
ment le plus souvent le CD4 (fig. 11.5). Les formes CD8+
sont plus rares, plus fréquentes sur peau noire, et clinique-
ment souvent hypopigmentées. Dans les formes débutantes,
le diagnostic histologique est souvent difficile a affirmer, en

5 3 o SRl B SR 2

Fig. 11.4 Mycosis fongoide -
épidermotropisme et micro-abceés de
Pautrier.

Fig. 11.7 Mycosis fongoide syringotrope.

Fig. 11.5 Mycosis fongoide -
immunomarquage CD4.

CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

retard sur les signes cliniques, et peut nécessiter plusieurs
biopsies.

Parmi les formes particuliéres du MF, on identifie les
MEF annexotropes. Ils sont caractérisés par l'infiltration des
annexes pilaires ou sudorales par les lymphocytes tumoraux.
Dans les MF syringotropes, l'atteinte acrale est fréquente,
avec un aspect ponctué hyperkératosique (fig. 11.7). Les
lymphocytes tumoraux forment des nodules périsudoraux
et infiltrent 1'épithélium sudoral, qui peut étre hyperplasique
(fig. 11.8).

Fig. 11.6 Mycosis fongoide -
cytologie.

Fig. 11.8 Mycosis fongoide syringotrope.
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Dans les MF pilotropes, les plaques sont dépilées, avec un
renforcement ostial de I'érytheme (fig. 11.9 et 11.10). Les MF
pilotropes peuvent également donner un aspect comédonien
diffus, ou des kystes folliculaires. Histologiquement, on dis-
tingue les MF pilotropes avec et sans mucinose folliculaire
(fig. 11.11, 11.12 et 11.13). La mucinose folliculaire est bien
visible sous la forme d'une dissociation des gaines follicu-
laires par des amas alcianophiles (fig. 11.13).

Fig. 11.9 Mycosis fongoide pilotrope - dépilation du sourcil.
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On parle de MF transformé lorsque l'infiltrat lymphocy-
taire cutané est constitué de plages de cellules de grande taille,
traduisant une plus grande agressivité (fig. 11.14). L'infiltrat est
souvent plus dense dans le derme (fig. 11.15), et les 1ésions cli-
niques sont des plaques trés infiltrées ou des tumeurs (fig. 11.16).
L'épidermotropisme n'est pas toujours conservé. Lorsque les
cellules tumorales expriment le CD30, le diagnostic différentiel
principal est le lymphome anaplasique CD30+ cutané.

Fig. 11.10 Mycosis fongoide pilotrope - plaque dépilée.

5 s Z f’ﬁﬁ"r i
Fig. 11.11 Mycosis fongoide pilotrope Fig. 11.12 Mycosis fongoide pilotrope Fig. 11.13 Mycosis fongoide pilotrope
sans mucinose. avec mucinose. avec mucinose (coloration au bleu Alcian).
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Fig. 11.16 Mycosis fongoide Fig. 11.15 Mycosis fongoide transformé. Fig. 11.14 Mycosis fongoide

transformé - tumeur.

transformé - grandes cellules. 197
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Le MF pagétoide (forme de Woringer-Kolopp) est
une lésion unique, sur un membre. Il s'agit dune plaque
bien limitée, érythématosquameuse, infiltrée (fig. 11.17).
L'infiltrat lymphocytaire tumoral est presque exclusive-
ment intra-épidermique, avec un épidermotropisme tres
marqué et une hyperplasie épidermique réactionnelle
(fig. 11.18 et 11.19). Les cellules sont le plus souvent
CD8+ (fig. 11.20).

On distingue également les formes granulomateuses, ou
l'infiltrat dermique est riche en histiocytes et cellules géantes.
Au maximum, le MF granulomateux réalise un tableau de
chalazodermie granulomateuse : infiltration cutanée des plis
inguinaux ou axillaires avec relachement cutané progressif
par perte du tissu élastique (¢élastophagie).

Fig. 11.18 Mycosis fongoide
pagétoide - épidermotropisme marqué.

Syndrome de Sézary

Le syndrome de Sézary est un lymphome T cutané épider-
motrope, caractérisé par une érythrodermie et la présence de
cellules tumorales circulantes dans le sang. La peau est érythé-
mateuse, infiltrée, a gros plis, parfois cedémateuse (fig. 11.21).
Elle est parfois pigmentée, souvent trés prurigineuse.
L'infiltration cutanée est responsable d'un aspect de plis en
drapé dans le dos (fig. 11.22). Histologiquement, I'aspect est trés

Fig. 11.19 Mycosis fongoide
pagétoide - cellules sézaryformes.

E LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 11.17 Mycosis fongoide pagétoide - maladie de
Woringer-Kolopp.

Fig. 11.20 Mycosis fongoide pagétoide —
immunomarquage CD8.

proche du mycosis fongoide. L'infiltrat lymphocytaire tumoral
forme une bande sous-épidermique (fig. 11.23), avec épidermo-
tropisme et micro-abcees de Pautrier (fig. 11.24). L'épiderme est
parfois psoriasiforme (fig. 11.25), parfois eczématiforme. Les
cellules tumorales sont CD4+ (fig. 11.26). Comme dans le MF,
le diagnostic est parfois difficile a affirmer histologiquement.
La confrontation aux données du phénotypage lymphocytaire
sanguin, a la clonalité sanguine et cutanée des lymphocytes T,
et aux données cliniques est essentielle.
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Fig. 11.21 Syndrome de Sézary - érythrodermie.
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Fig. 11.25 Syndrome de Sézary psoriasiforme. Fig. 11.26 Syndrome de Sézary - immunomarquage CD4.
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LYMPHOPROLIF@RATIONS CD30+ croliteuse, pustuleuse, ou nécrotique, et régresse en laissant une
cicatrice (fig. 11.28 et 11.29). L'histologie est trés variable, mais
il s'agit toujours d'un infiltrat dermique relativement limité, for-
mant la papule clinique (fig. 11.30). L'infiltrat contient des grands
lymphocytes anaplasiques, des petits lymphocytes réactionnels,
des neutrophiles et ¢osinophiles (fig. 11.31). Les cellules ana-
plasiques expriment le CD30 (fig. 11.32), sont CD4+ ou CD8+,
o et perdent souvent certains marqueurs T (CD2, CD3, CDS5 ou
P apu’ose ’y mphomato:de CD7). Selon la proportion des cellules anaplasiques, leur phé-
Lapapulose lymphomatoide est caractérisée par une éruptionréci-  notype, et I'éventuelle angio-invasion associée, on distingue les
divante de papules ou de nodules autorégressifs (fig. 11.27). Son ~ papuloses lymphomatoides de types A a E. Cette classification
évolution est chronique. La papule érythémateuse initiale devient ~ histologique n'a pas d'incidence pronostique.

4 N

Les lymphoproliférations cutanées CD30+ sont un groupe de
maladies allant de la papulose lymphomatoide au lymphome
cutané a grandes cellules anaplasiques CD30+. 1l existe entre
ces poles des formes intermédiaires, dites borderline, diffi-
ciles a classer.

Fig. 11.27 Papulose lymphomatoide. Fig. 11.30 Papulose lymphomatoide.

Fig. 11.28 Papulose lymphomatoide - poussée. Fig. 11.29 Méme patient qu'en figure 11.28 - régression spontanée.
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Fig. 11.31 Papulose lymphomatoide - cellules anaplasiques. Fig. 11.32 Papulose lymphomatoide- immunomarquage CD30.
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Lymphome cutané a grqndes cellules pas toujours régressives, a la différence de la papulose lym-

anaplasiques CD30+ phomatoide. Histologiquement, l'infiltrat tumoral lymphoide
est diffus, dermique ou dermo-hypodermique (fig. 11.34). Les

cellules sont anaplasiques ou pléomorphes (fig. 11.35). Elles
expriment a plus de 75 % le CD30 (fig. 11.36), sont souvent
CD4+, avec une perte de marqueur T.

Ce lymphome se traduit par un ou des nodules cutanés, par-
fois ulcérés (fig. 11.33). Les 1ésions sont souvent groupées
sur un méme territoire, rarement disséminées. Elles ne sont

Fig. 11.33 Lymphome anaplasique CD30+.

Fig. 11.35 Lymphome anaplasique CD30+. Fig. 11.36 Lymphome anaplasique - immunomarquage CD30.
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AUTRES LYMPHOMES T CUTANES des formes de passage entre panniculite lupique authentique
Lymphome T sous-cutané a type et lymphome sous-cutané a type de panniculite chez certains
P P patients.

e panniculite

Ce lymphome réalise des nouures, nodules sous-cutanés et pla-
cards profonds infiltrés, pas 8 modérément inflammatoires. Il n'y
a pas de signe épidermique en regard, notamment pas d'ulcéra-
tion. Les lésions prédominent sur les membres, touchant par-
fois le tronc (fig. 11.37). Il peut s'associer un amaigrissement,
une fiévre et une asthénie, traduisant parfois un syndrome d'acti-
vation macrophagique. Il existe souvent un terrain auto-immun
sous-jacent. Les Iésions peuvent régresser spontanément, évo-
luant par poussées au début de la maladie avant de rester fixes.
La biopsie profonde montre un infiltrat hypodermique, a pré-
dominance lobulaire nette (fig. 11.38). Il n'y a pas d'atteinte der-
mique. Les lymphocytes T tumoraux prédominent, et peuvent
étre accompagnés de quelques lymphocytes B et plasmocytes
réactionnels, ainsi que d'histiocytes, avec des images de cyto-
phagie. Typiquement, les lymphocytes tumoraux sont de taille
moyenne, a noyau irrégulier, et forment des anneaux (colliers de
perles) autour des adipocytes (fig. 11.39). Ils sont CD3+ CD8+
Granzyme B+ avec une activité proliférative bien visible apres
marquage Ki67 (fig. 11.40 et 11.41). Il existe un clone cutané
lymphocytaire T exprimant le TCR (7 cell receptor) alpha-béta.
Le diagnostic différentiel avec la panniculite lupique est
parfois difficile, cliniquement et histologiquement. Il existe ~ Fig. 11.37 Lymphome sous-cutané type panniculite.

Fig. 11.39 Lymphome sous-cutané type panniculite -
anneaux autour des adipocytes.
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202 Fig. 11.40 Lymphome sous-cutané -immunomarquage CD8. Fig. 11.41 Lymphome sous-cutané - immunomarquage Ki67.
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Lymphome/leucémie T de I'adulte

C'est une lymphoprolifération maligne liée a l'infec-
tion par le virus HTLV1 (human T-lymphotropic virus).
L'atteinte cutanée est la localisation extraganglionnaire
la plus fréquente. Il existe des formes quiescentes, des
formes chroniques, et des formes aigués, selon l'inten-
sit¢ de la phase tumorale leucémique. Les atteintes cuta-
nées sont variées : nodules, papules, macules et plaques
proches du MF, nodules sous-cutanés, érythrodermie
(fig. 11.42). Histologiquement, on observe la méme
variété l1ésionnelle : infiltrat dermo-hypodermique plus ou
moins dense (fig. 11.43), infiltrat en bande sous-épider-
mique avec épidermotropisme. Les cellules tumorales sont
petites, moyennes ou grandes (fig. 11.44). Leur phénotype
est généralement CD3+ CD4+ avec expression du CD25
(fig. 11.45 et 11.40).

Fig. 11.42 Lymphome T HTLV1.
(Coll. Pr Pierre Couppié.)

Fig. 11.44 Lymphome T HTLV1 - cytologie.

Fig. 11.45 Lymphome T HTLV1 - immunomarquage CD4.

Fig. 11.46 Lymphome T HTLV1 - immunomarquage CD25.
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Lymphome T angio-immunoblastique (LAI)

Dans ce lymphome, les manifestations cutanées sont fréquentes,
parfois précessives de l'atteinte ganglionnaire. La présentation
clinique est peu spécifique, morbilliforme, maculopapuleuse,
en plaques et parfois en nodules (fig. 11.47). Un signe d'orienta-
tion est la présence d'espaces réservés de peau saine bien limités
au sein d'une éruption maculopapuleuse. Les Iésions cutanées
peuvent étre fluctuantes au début de la maladie. L'infiltrat est
dermique, plus ou moins dense, a renforcement périvasculaire
(fig. 11.48). 1l contient des lymphocytes T atypiques de taille
petite @ moyenne, des lymphocytes B réactionnels, des his-
tiocytes, plasmocytes et polynucléaires (fig. 11.49). Les lym-
phocytes T tumoraux sont CD4+ PD1+ CXCL13+ et Bel6+
(fig. 11.50). La présence de quelques grands immunoblastes B
positifs pour I'EBV est un argument supplémentaire.

Fig. 11.48 Lymphome angio-

immunoblastique (LAI). périvasculaire atypique.

Lymphome T épidermotrope
cytotoxique CD8+ agressi
Ce lymphome est rare. Il s'agit d'une éruption généralisée
de plaques, nodules et tumeurs ulcérés ou nécrotiques, avec
atteinte marquée de 1'état général (fig. 11.51 et 11.52). Les
lymphocytes tumoraux sont de taille moyenne a grande, avec
un épidermotropisme trés marqué, en quantité¢ variable dans
le derme (fig. 11.53). Ils expriment le CD8 et les marqueurs
cytotoxiques (fig. 11.54). On peut noter des nécroses kératino-
cytaires, une spongiose, ou la formation de bulles.

L'intensité de 1'épidermotropisme et des dégats épidermiques
explique l'aspect clinique érosif, bulleux, ou ulcéré des lésions.

Fig. 11.52 Lymphome T CD8
épidermotrope cytotoxique.

Fig. 11.49 LAl - infiltrat

Fig. 11.53 Lymphome T CD8
épidermotrope cytotoxique.

LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 11.47 Lymphome angio-immunoblastique.

CXCL13.

Fig. 11.51 Lymphome T CD8
épidermotrope cytotoxique.

gy

Fig. 11.54 Lymphome T épidermotrope
cytotoxique - immunomarquage CDS8.
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Lymphome T/NK de type nasal
extraganglionnaire

Ce lymphome peut toucher la peau. Il est plus fréquent
en Asie et Amérique du Sud. La clinique est celle de
nodules, de tumeurs, d'ulcérations ou d'infiltration sous-
cutanée, souvent multiples, sur le tronc, le visage ou les
membres (fig. 11.55). L'état général est altéré. Sur le plan
histologique, il existe un infiltrat dermique ou dermo-
hypodermique, fréquemment angiocentrique et angio-
destructeur (fig. 11.56). Les lymphocytes ont des noyaux
irréguliers de taille moyenne a grande (fig. 11.57). Leur
phénotype associe de manicre caractéristique une expres-
sion du CD2 et du CD3 intracytoplasmique (fig. 11.58),
sans autre marqueur T. Le CD56, marqueur NK, est souvent
exprimé, mais peut étre absent. Les cellules ont toujours un

phénotype cytotoxique (fig. 11.59), et une expression des  gjg. 11.55 Lymphome T-NK de type nasal.
ARN et des protéines de I'EBV (fig. 11.60).

z A 58 ® 2 - - 2 ) .&!‘ .“.‘3;-"- T
Fig. 11.58 Lymphome T-NK - Fig. 11.59 Lymphome T-NK - Fig. 11.60 Lymphome T-NK - hybridation
immunomarquage CD3. immunomarquage Granzyme B. in situ EBER.
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Avutres lymphomes T cutanés

Parmi les autres lymphomes T cutanés, on citera également
les suivants.

Les lymphomes T gamma-delta sont caractérisés par la pro-
lifération de lymphocytes T exprimant un récepteur T gamma-
delta, et non alpha-béta. Les lésions cutanées sont variées,
faites de plaques, de nodules, d'ulcérations, souvent associés a
un syndrome d'activation macrophagique. Les Iésions histolo-
giques peuvent toucher 1'épiderme, le derme et I'hypoderme,

- avec un infiltrat de cellules T de taille moyenne, une possible

angio-invasion, des histiocytes avec cytophagocytose. Les
lymphocytes sont CD3+, souvent CD4 et CD8—, cytotoxiques,
parfois CD56+. Il n'y a pas d'implication de 'EBV dans la
lymphoprolifération.

Les lymphoproliférations indolentes CD8 de 1'oreille for-
ment cliniquement un nodule unique a surface lisse sur le
pavillon de l'oreille. Au microscope, il existe une prolifération
lymphoide dermique, de cellules de taille moyenne, mono-
morphes, de phénotype T CD8+, exprimant TIA1, mais pas
les autres marqueurs de cytotoxicité. Les lymphocytes ont un
récepteur T clonal alpha-béta, mais un niveau de proliféra-
tion bas avec le Ki67. On a décrit des tumeurs similaires sur
d'autres extrémités (nez, pied).

Le lymphome T pléomorphe CD4+ a petites et moyennes
cellules est une entité provisoire dans la classification

Fig. 11.61 Lymphome cutané de la zone marginale.

INIQUE A LA MICROSCOPIE

des lymphomes cutanés. Il s'agit d'une tumeur isolée du
visage ou du cou, plus rarement du tronc ou d'un membre.
L'infiltrat dermique est fait de lymphocytes T pléomorphes
petits @ moyens, mélés a des lymphocytes T CD8+ réac-
tionnels, des lymphocytes B, plasmocytes, éosinophiles et
macrophages. Il existe un clone T. L'évolution est typique-
ment favorable.

Les lymphomes T périphériques cutanés SAI (sans autre
information) sont un groupe hétérogéne de lymphomes cuta-
nés non classables dans les précédentes catégories.

LYMPHOMES B CUTANES

Lymphome cutané
e la zone marginale

Le lymphome cutané de la zone marginale est un lymphome
B cutané de bas grade fréquent. Les 1ésions sont des papules
ou des nodules érythémateux, de taille variable, uniques ou
plus souvent multiples (fig. 11.61 et 11.62). Elles si¢gent sur
le tronc, les extrémités, plus rarement sur la téte et le cou.
Au microscope, il s'agit d'un infiltrat lymphoide dermique
assez dense, d'architecture diffuse, en nodules ou en cou-
1ées, séparé de 1'épiderme par une grenz zone (fig. 11.63).
L'infiltrat est fait de petites cellules B tumorales, de cytologie

Fig. 11.62 Lymphome cutané de la zone marginale.
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Fig. 11.63 Lymphome de la zone marginale.

kappa.

centrocyte-like, monocytoide ou plasmocytoide, mélées de
lymphocytes T réactionnels. Les cellules tumorales se dif-
férencient en plasmocytes en périphérie des plages tumo-
rales (fig. 11.64). Elles colonisent, pénétrent et dissocient
des centres germinatifs réactionnels fréquents au sein de
l'infiltrat. Les cellules tumorales sont CD20+ et Bcl2+, sans
expression du CD5, du CD10 ni du Bcl6. Dans la différen-
ciation plasmocytaire périphérique, on note une monotypie
kappa ou lambda (fig. 11.65 et 11.66).

Le diagnostic différentiel avec les hyperplasies lymphoides
réactionnelles est parfois tres difficile, lorsque manquent la
monotypie ou I'image d'invasion nette des centres germinatifs.
La clonalité¢ B est un argument supplémentaire en faveur du
lymphome.

Fig. 11.64 Lymphome de la zone marginale - cellules
plasmocytoides et monocytoides.

Fig. 11.66 Lymphome de la zone marginale - absence
de plasmocytes lambda.
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Lymphome B centrofolliculaire cutané
primitif (LBCF)

C'est un lymphome B de bas grade aussi fréquent que
le lymphome de la zone marginale. Il se présente sous
forme de plaque(s) indurée(s), nodule(s) ou tumeur(s)
érythémateuse(s), uniques (souvent) ou multiples, sur la téte
et le cou (40 %), le tronc (40 %) ou les membres (fig. 11.67).
La prolifération lymphomateuse est dermique, d'architec-
ture nodulaire (fig. 11.68), diffuse, ou nodulaire et diffuse.
Il existe souvent un aspect d'infiltration réticulée du colla-
gene, avec des artéfacts d'écrasement des lymphocytes tumo-
raux (fig. 11.69). Les cellules tumorales ont une cytologie
centrocytique ou centroblastique (fig. 11.70). Les centro-
cytes peuvent étre petits ou grands. En immunohistochimie,
les lymphocytes tumoraux sont CD20+ et Bcl6+. Le CD10
est rarement exprimé. Les marqueurs de cellules follicu-
laires dendritiques (CD21 ou CD23) mettent en évidence
des centres germinatifs de grande taille, expansifs, en faveur
de leur caractére tumoral et non réactionnel. Typiquement,
les LBCF sont Bcl2 négatifs, a la différence des lymphomes
centrofolliculaires ganglionnaires. La positivité du Bcl2 doit
donc faire éliminer un lymphome B centrofolliculaire secon-
dairement cutané.

Fig. 11.67 Lymphome B centrofolliculaire (LBCF) cutané
primitif.

Fig. 11.69 LBCF - extension interstitielle des lymphocytes
tumoraux.

Fig. 11.68 LBCF - architecture nodulaire. Fig. 11.70 LBCF - centrocytes et rares centroblastes.
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Lymphome B diffus a grandes
cellules «type jambe »

C'est un lymphome B primitivement cutané caractérisé par la
prolifération de grandes cellules B centroblastiques et immu-
noblastiques. Il survient le plus souvent chez les patients
agés, avec une atteinte préférentielle de la jambe, ayant donné
son nom au lymphome (fig. 11.71). Cependant, il peut tou-
cher plus rarement le tronc, la téte et le cou, ou les membres
supérieurs (fig. 11.72). 11 s'agit de nodules tumoraux rouges
a violacés, parfois coalescents ou ulcérés. Histologiquement,
la prolifération lymphomateuse est dermique ou dermo-
hypodermique, diffuse, a grandes cellules rondes nucléolées,
avec des mitoses (fig. 11.73 et 11.74). Par définition, les lym-
phocytes expriment les marqueurs B, le Bcl2 et Muml. Il n'y
a pas de réseau de cellules folliculaires dendritiques avec le
CD21 ou le CD23. Le taux de prolifération avec le Ki67 est
¢élevé, proche de 100 %.

Fig. 11.72 Lymphome B diffus a grandes cellules, type jambe -
lésion du tronc.

Fig. 11.74 Lymphome B diffus a grandes cellules,
type jambe - cytologie.

Fig. 11.71 Lymphome B diffus a grandes cellules, type jambe.

Fig. 11.73 Lymphome B diffus a grandes cellules, type jambe.

Lymphomes B diffus a grandes
cellules cutanés, autre

11 existe de rares lymphomes B diffus a grandes cellules cuta-
nés dont le phénotype n'est pas Bcl2+ et Mum1+, ne rentrant
donc pas dans la définition du «type jambe». Parmi ces lym-
phomes, on isole le lymphome B diffus a grandes cellules
EBV-induit du sujet agé, caractérisé par l'expression d'ARN
et de protéines de I'EBV dans les cellules tumorales B. Les
autres cas doivent étre rapportés comme lymphome B diffus a
grandes cellules primitivement cutanés, SAI (sans autre infor-
mation). Il convient d'éliminer dans ces cas une localisation
cutanée secondaire de lymphome B diffus a grandes cellules
systémique.
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Plasmocytome cutané

Le plasmocytome cutané est rare. Il se présente sous la
forme d'un ou de multiples nodules érythémateux, dont la
localisation préférentielle est sur les membres, mais pou-
vant toucher l'ensemble du tégument (fig. 11.75). La pro-

..

Fig. 11.75 Plasmocytome Fig. 11.76 Plasmocytome.

cutané.

Lymphome B intravasculaire

Le lymphome B intravasculaire est exceptionnel. 11 atteint
les sujets agés, avec des 1ésions cutanées évocatrices faites
de plages érythémateuses télangiectasiques pas ou peu
infiltrées (fig. 11.79). Les atteintes neurologiques ou pul-
monaires associées sont fréquentes. La biopsie doit étre
profonde, emportant I'hypoderme. Les cellules tumorales
sont visibles dans les vaisseaux capillaires dilatés, parfois
thrombosés, dans le derme (fig. 11.80) ou parfois seule-
ment dans I'hypoderme (fig. 11.81). Elles sont de grande
taille, nucléolées, et expriment le CD20 (fig. 11.82). Tres
exceptionnellement, des formes intravasculaires de lym-
phome T ont été rapportées.

La clinique est ici facilement expliquée par I'aspect histo-
logique. Les télangiectasies sont liées a la prolifération intra-
vasculaire, associée a une dilatation et a des occlusions
vasculaires.

S
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Fig. 11.80 Lymphome B
intravasculaire - derme.

Fig. 11.77 Plasmocytome -
immunomarquage kappa.

Fig. 11.81 Lymphome B
intravasculaire - hypoderme.

E. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

lifération tumorale est faite de plasmocytes, plus ou moins
atypiques, organisés en plages diffuses (fig. 11.76), avec
une monotypie kappa ou lambda (fig. 11.77 et 11.78). Il faut
rechercher un myélome sous-jacent, qui n'est pas toujours
présent.

Fig. 11.78 Plasmocytome -
immunomarquage lambda.

Fig. 11.79 Lymphome B intravasculaire - télangiectasies
en plaques.
(Coll. Pr Marie-Aleth Richard.)
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Fig. 11.82 Lymphome B
intravasculaire - immunomarquage CD20.
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HEMOPATHIES MYELOIDES

TUMEUR/LEUCEMIE A CELLULES
DENDRITIQUES PLASMOCYTOIDES
BLASTIQUES

11 s'agit d'une prolifération maligne de cellules plasmocytoides
dendritiques, qui sont d'origine my¢€loide. Dans cette maladie, les
Iésions cutanées peuvent étre d'abord solitaires puis devenir mul-
tiples et disséminées (fig. 11.83). Ce sont des nodules violacés,
ecchymotiques, pouvant confluer en plaque. Lors du diagnostic,
il peut exister une atteinte uniquement cutanée, ou des atteintes
ganglionnaires, médullaires ou sanguines associées. L'infiltrat
tumoral est dermique ou dermo-hypodermique, diffus et dense,
ou en amas périvasculaires moins denses, selon le degré d'infil-
tration et d'épaisseur clinique de la Iésion. Les cellules tumorales
sont de taille moyenne, a noyau ovalaire, avec un ou plusieurs
petits nucléoles (fig. 11.84). La chromatine est fine, d'aspect
blastique. L'infiltrat réactionnel est modeste, fait de lymphocytes
T. Les cellules tumorales sont CD4+ et CD56+, sans expression
du CD3 (fig. 11.85, 11.86 et 11.87). Les marqueurs plus spéci-
fiques de la différenciation plasmocytoide dendritique, CD123,
CD303 et TCL1 sont exprimés. Le CD34 est négatif.
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Fig. 11.84 Leucémie a cellules plasmocytoides
dendritiques blastiques.

Fig. 11.83 Leucémie a cellules plasmocytoides
dendritiques blastiques.

Fig. 11.85 Leucémie a CPD blastiques - CD3.

Fig. 11.86 Leucémie a CPD blastiques - CD4.

Fig. 11.87 Leucémie a CPD blastiques - CD56.
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LEUKAEMIA CUTIS

On regroupe sous ce terme les localisations cutanées secon-
daires dans le cadre de syndromes myéloprolifératifs aigus
blastiques (leucémies myéloides aigués). La classification des
leucémies aigués myéloides a évolué d'une classification cyto-
logique (LAMO a 7) a une classification actuelle fondée sur
les anomalies génétiques de la leucémie, la maturation et la
différenciation des cellules tumorales. Les atteintes cutanées
surviennent surtout dans les anciennes LAM4 et LAMS (leu-
cémie myélomonocytaire, leucémie monocytique/monoblas-
tique). Elles sont plus rares dans les leucémies moins matures.

Les lésions cliniques sont des nodules infiltrés, souvent
dissémings, érythémateux ou brunatres (fig. 11.88). Les loca-
lisations muqueuses sont possibles, parfois isolées (atteinte gin-
givale). Au microscope, l'aspect est variable. Il peut s'agir d'une
infiltration diffuse, dermo-hypodermique (fig. 11.89), ou inters-
titielle et périvasculaire. Les cellules ont un aspect blastique,
avec une chromatine fine, et des petits nucléoles (fig. 11.90).
Les mitoses sont nombreuses. Parfois, 'aspect est moins mono-
morphe, avec des signes de maturation allant jusqu'aux neutro-
philes. Il est tres difficile de typer la leucémie myéloide aigué
d'apres l'aspect cytologique sur les Iésions cutanées. Les cel-
lules tumorales expriment les marqueurs de lignée myélocy-
taire (CD13, CD33, myélopéroxydase) ou monocytaire (CD4,
CD14, CD15, CD68, CD163). Les marqueurs blastiques myé-
loides CD34, CD56 ou CD117 sont parfois exprimés.

Fig. 11.89 Leukaemia cutis.

LEUCEMIES MYELOMONOCYTAIRES
CHRONIQUES (LMMC) ET SYNDROMES
MYELODYSPLASIQUES

Les patients peuvent développer des Iésions cutanées spéci-
fiques, ne traduisant pas la transformation en leucémie aigué.
Le diagnostic clinique et histologique de ces localisations de

E A LA MICROSCOPIE

Fig. 11.88 Leukaemia cutis - papules.

Fig. 11.90 Leukaemia cutis - cellules blastiques.

LMMC et syndromes myélodysplasiques est parfois difficile.
Les cellules tumorales de l'infiltrat cutané ont les caractéris-
tiques morphologiques, phénotypiques et cytogénétiques des
cellules clonales médullaires. Elles n'ont pas la cytologie ni le
phénotype de blastes myéloides.
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HISTIOCYTOSES

HISTIOCYTOSES LANGERHANSIENNES

Les histiocytoses langerhansiennes sont liées a la proli-
fération et a l'accumulation d'histiocytes langerhansiens,
dans divers tissus, et notamment la peau. Selon 1'age d'ap-
parition, les organes touchés et le caractere évolutif des
Iésions, on distinguait au sein des histiocytoses langerhan-
siennes les formes aigu€s de Letterer-Siwe (atteinte cuta-
née diffuse et possibles atteintes osseuses, ganglionnaires,
spléniques, hypophysaires, pulmonaires), le granulome
éosinophile osseux, la forme de Hand-Schiiller-Christian
(atteinte osseuse cranienne, atteinte hypophysaire, exophtal-
mie * atteinte cutanée) et la forme autorégressive néonatale
de Hashimoto-Pritzker. Dans toutes ces formes, les 1ésions
cutanées sont des papules infiltrées, crolteuses, souvent pur-
puriques, touchant le tronc, le cou, le cuir chevelu et les plis
(fig. 11.91 et 11.92). Plus rarement, les 1ésions sont vésicu-
leuses, nodulaires, ulcérées ou nécrotiques. Au microscope,
il existe un infiltrat principalement histiocytaire, sous-épi-
dermique et parfois épidermotrope (fig. 11.93). Il est fait
d'histiocytes langerhansiens, au noyau réniforme, au cyto-
plasme éosinophile relativement abondant, mélés de petits

lymphocytes et d'éosinophiles (fig. 11.94). Les cellules sont
CDla + PS100+ CD68— (fig. 11.95). 1l existe une extrava-
sation de globules rouges responsable du purpura visible

cliniquement.

Fig. 11.91 Histiocytose langerhansienne - cuir chevelu.

/

Fig. 11.92 Histiocytose langerhansienne.

Fig. 11.93 Histiocytose langerhansienne.

Fig. 11.94 Histiocytes langerhansiens.

Fig. 11.95 Histiocytose langerhansienne -
immunomarquage CD1a.
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HISTIOCYTOSES NON
LANGERHANSIENNES

C'estun groupe d'affections variées, ayant pour caractéristique
commune la prolifération d'histiocytes n'ayant pas un phéno-
type langerhansien, exprimant le CD68 mais pas le CD1a.

Xanthogranulome

Le xanthogranulome est I'histiocytose non langerhansienne
la plus fréquente. Il survient surtout chez le nourrisson et
le jeune enfant (fig. 11.96), mais peut se voir chez l'adulte
(fig. 11.97). 1l s'agit d'une papule ou d'un nodule de consis-
tance non dure, de couleur jaune, orange ou brune. Les xan-
thogranulomes sont plus souvent uniques que multiples.
Ils si¢gent sur le visage, le cou, le tronc et la racine des
membres. Il peut exister des localisations extracutanées

4 N

Fig. 11.98 Xanthogranulome.

- J
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oculaires ou viscérales (surtout dans les formes multiples).
Histologiquement, il s'agit d'un infiltrat dermique réali-
sant un nodule assez bien limité (fig. 11.98). Il est consti-
tué¢ d'histiocytes mononucléés, d'histiocytes plurinucléés
xanthomisés avec une couronne cytoplasmique de vacuoles
lipidiques (cellules de Touton), de lymphocytes et d'éosino-
philes (fig. 11.99).

La présence de cellules xanthomisées (cellules spumeuses,
cellules de Touton) traduisant une accumulation de lipides
cytoplasmiques explique le caractére jaunatre clinique des
lésions.

Fig. 11.99 Xanthogranulome - cellules de Touton.
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Réticulo-histiocytose multicentrique

C'est une affection rare, qui associe des lésions papulonodu-
laires rougeatres, lisses, molles, siégeant avec prédilection sur
le dos des doigts et les zones juxta-articulaires (fig. 11.100 et
11.101), une possible atteinte muqueuse et une polyarthrite
destructrice séronégative. Il peut exister des signes systé-
miques : fiévre, amaigrissement, atteinte pleuropulmonaire et

Fig. 11.100 Réticulohis-
tiocytose multicentrique -
papules digitales.

Fig. 11.101 Réticulohistio-
cytose multicentrique.

Xanthoma disseminatum

Ce syndrome rare associe des lésions cutanées, des xanthomes
muqueux du tractus respiratoire haut, un diabéte insipide et
une absence d'hyperlipémie. Les lésions cutanées sont symé-
triques, localisées au niveau des grands plis, du pourtour buc-
cal et orbitaire (fig. 11.104 et 11.105). Ce sont des papules
fermes, brunes, de petite taille, parfois coalescentes. Le derme
est le siege d'un infiltrat histiocytaire prédominant, parfois
xanthomisé (fig. 11.106 et 11.107), parfois plus interstitiel sur
fond fibreux (fig. 11.108).

Fig. 11.105 Xanthoma
disseminatum - atteinte
axillaire.

Fig. 11.106 Xanthoma
disseminatum.

Fig. 11.102 Réticulohistiocytose
multicentrique.

péricardique, splénomégalie. Histologiquement, le derme est
le siége d'un infiltrat histiocytaire prédominant (fig. 11.102),
avec de volumineux histiocytes uni- ou plurinucléés, au cyto-
plasme en verre dépoli, non xanthomisé (fig. 11.103). Ils sont
mélés a des lymphocytes et des polynucléaires. Lorsque 1'on
a cet aspect au niveau d'une lésion papuleuse unique, on parle
de réticulohistiocytome.

Fig. 11.103 Réticulohistio-
cytose multicentrique -
cytoplasme en verre dépoli.

Fig. 11.104 Xanthoma disseminatum.

Fig. 11.107 Xanthoma dis-
seminatum - infiltrat xantho-
granulomateux.

Fig. 11.108 Xanthoma
disseminatum - infiltrat plus
interstitiel.
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Avutres affections du groupe Histiocytose sinusale

des xanthogranulomes de Rosai-Dorfman

On rattache également au groupe des xanthogranulomes des C'est une affection bénigne de l'adulte jeune pouvant tou-
affections caractérisées par une prolifération dermique his- cher les ganglions et la peau. Les Iésions sont des nodules
tiocytaire et des Iésions diffuses du tégument : 1'histiocytome et papules rouge-brun, sans topographie de prédilection
éruptif généralisé est caractérisé par l'absence de xanthomisa- (fig. 11.109). Histologiquement, l'infiltrat est diffus, dermo-
tion et la régression spontanée des Iésions, chez l'adulte. On  hypodermique, histiocytaire et riche en lymphocytes et plas-
en rapproche l'histiocytose céphalique bénigne de l'enfant. mocytes réactionnels (fig. 11.110). Les histiocytes ont un
L'histiocytose nodulaire progressive est caractérisée par 1'ab- cytoplasme étendu, ¢osinophile pale, avec des images d'em-
sence de xanthomisation, une cytologie histiocytaire plus fusi-  péripolése (lymphocytes inclus au sein du cytoplasme des
forme, et une accumulation non spontanément régressive des  histiocytes) (fig. 11.111). Le phénotype des histiocytes est
Iésions cutanées. Dans tous les cas, la corrélation anatomocli- caractéristique, CD68+ et PS100+ sans expression du CDla

nique et radiologique est absolument nécessaire pour pouvoir  (fig. 11.112).
classer au mieux la maladie, et évaluer son potentiel évolutif
(atteinte articulaire, hypophysaire, etc.).

4 _ N

Fig. 11.109 Histiocytose de Rosai-Dorfman cutanée. Fig. 11.110 Histiocytose de Rosai-Dorfman.

Fig. 11.111 Histiocytose de Rosai-Dorfman — empéripolése. Fig. 11.112 Histiocytose de Rosai-Dorfman -
immunomarquage PS100.
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Xanthogranulome nécrobiotique

C'est une prolifération histiocytaire presque toujours secon-
daire a la présence d'une immunoglobuline monoclonale,
qu'elle soit bénigne (monoclonal gammapathy of undeter-
mined signifiance [MGUS]) ou maligne (myélome, maladie
de Waldenstrom). Cliniquement, il s'agit de plaques érythé-
mateuses évoluant vers une infiltration jaunatre, localisées
en zone péri-oculaire (fig. 11.113) ou en dehors du visage
(fig. 11.114). Histologiquement, I'infiltrat est dermique, diffus,
xanthogranulomateux (composé d'histiocytes parfois xantho-
misés, uni- et multinucléés, et de lymphocytes) (fig. 11.115).
Au départ, les remaniements nécrobiotiques sont peu impor-
tants et le diagnostic différentiel avec un xanthogranulome
ou un xanthoma disseminatum est difficile. Avec 1'évolution
de la Iésion apparait une nécrobiose du collagene (fig. 11.116
et 11.117). Le diagnostic différentiel histologique est alors la
nécrobiose lipoidique.

Fig. 11.113 Xanthogranulome nécrobiotique.

K

Fig. 11.114 Xanthogranulome nécrobiotique - Iésion
extrafaciale.

N

Fig. 11.115 Xanthogranulome nécrobiotique - infiltrat
xanthogranulomateux.

j

Fig. 11.116 Xanthogranulome nécrobiotique - nécrobiose du
collagéne.

Fig. 11.117 Xanthogranulome nécrobiotique - nécrobiose du
collagéne.

217



MASTOCYTOSES

Les mastocytoses sont caractérisées par l'infiltration anorma-
lement abondante des tissus par des mastocytes. Il s'agit d'un
groupe hétérogéne de situations en fonction de 1'dge de surve-
nue, des organes atteints (peau seulement ou systémique) et
de I'évolution.

URTICAIRE PIGMENTAIRE

La manifestation cutanée de mastocytose la plus fréquente
est l'urticaire pigmentaire. Il s'agit d'une éruption de macules
et papules érythémateuses a brunes, monomorphes, évoluant
vers la pigmentation (fig. 11.118). Le frottement de la 1ésion
induit une turgescence, un érythéme et un prurit local ; ce phé-
nomene est appelé signe de Darier (fig. 11.119). Au micro-
scope, on voit un infiltrat dermique superficiel peu abondant,
localis¢ (fig. 11.120). L'infiltrat est riche en mastocytes, par-
fois arrondis, parfois fusiformes, mélés de lymphocytes réac-
tionnels et d'éosinophiles (fig. 11.121). Parfois, l'infiltrat est
peu dense, mais on peut voir une pigmentation mélanique des
kératinocytes basaux qui invite a rechercher une infiltration

E. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

mastocytaire (fig. 11.122). On s'aide souvent d'une coloration
de Giemsa, ou au bleu de toluidine, voire d'un immunomar-
quage CD117 pour confirmer le diagnostic.

Fig. 11.118 Urticaire pigmentaire.

Fig. 11.119 Urticaire pigmentaire - signe de Darier.

Fig. 11.121 Urticaire pigmentaire — mastocytes et lymphocytes.

Fig. 11.122 Urticaire pigmentaire - épiderme pigmenté.
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MASTOCYTOSE TELANGIECTASIQUE

Chez l'adulte, la mastocytose télangiectasique (ou telangiecta-
sia eruptiva macularis perstans) est caractérisée par des macules
télangiectasiques, peu pigmentées, fixes, sans signe de Darier
(fig. 11.123). Histologiquement, l'infiltrat mastocytaire est peu
visible en coloration standard, ou on observe seulement des capil-
laires dilatés (fig. 11.124). On s'aide alors d'un immunomarquage
CD117 qui met en évidence un excés de mastocytes par unité vas-
culaire, et dans le derme papillaire (fig. 11.125). Il n'y a pas de
seuil minimal consensuel concernant le nombre de mastocytes
par unité vasculaire pour porter un diagnostic histologique de
mastocytose.

Fig. 11.123 Mastocytose télangiectasique.

Fig. 11.124 Mastocytose télangiectasique.

MASTOCYTOME

Le mastocytome, ou mastocytose nodulaire, se ren-
contre presque exclusivement chez le jeune enfant. Il
s'agit d'une 1ésion nodulaire généralement unique chez le

Fig. 11.126 Mastocytome.

Fig. 11.125 Mastocytose télangiectasique - CD117.

nouveau-né et multiple chez le nourrisson, jaune-chamois
(fig. 11.126). Le frottement déclenche un signe de Darier
(fig. 11.127), voire un décollement bulleux de 1'épiderme

Fig. 11.127 Mastocytome avec signe de Darier.
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Fig. 11.128

Mastocytome bulleux.

NIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 11.130 Mastocytes.

(fig. 11.128). L'infiltration cellulaire dermique est dense,
monotone, faite de mastocytes cuboides ou polyédriques,
a noyau arrondi et cytoplasme éosinophile (fig. 11.129 et
11.130). La coloration par le Giemsa ou le bleu de tolui-
dine révele des granulations intracytoplasmiques méta-
chromatiques (fig. 11.131).

La mastocytose en plaque (ou xanthelasmoidea) est une
variante clinique chez le nourrisson, ou la lésion est une
plaque ovalaire de 1 a 5 cm, jaune-chamois, peu saillante.

Fig. 11.131 Granulations métachromatiques (coloration
au bleu de toluidine).

Dans les leucémies a mastocytes, l'infiltration cutanée
ressemble cliniquement aux 1ésions de leukaemia cutis. Les
cellules de l'infiltrat dermique sont des mastocytes aux aty-
pies nucléaires marquées. Le contexte clinique et I'immu-
nophénotypage des cellules sont nécessaires pour faire le
diagnostic.
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DERMATOSES NEUTROPHILIQUES

PUSTULOSES AMICROBIENNES
A NEUTROPHILES

Pustulose sous-.co.rnée
de Sneddon-Wilkinson

La lésion ¢lémentaire est d'emblée pustuleuse. 1l s'agit d'une
pustule assez grosse (jusqu'a 1 cm de diamétre), flasque,
remplie d'un liquide louche. Il peut exister un hypopion
(niveau horizontal au sein de la pustule entre les neutro-
philes altérés (liquide louche) et la sérosité (liquide trans-
parent) (fig. 11.132). Les éléments sechent et évoluent vers

une croute. Ils sont disposés en placards festonnés, a bords
serpigineux, sur le tronc et dans les plis (fig. 11.133). L'état
général est conservé. Au microscope, la pustule est unilo-
culaire, sous-cornée, contenant des neutrophiles, quelques
éosinophiles (fig. 11.134), avec quelques rares kératinocytes
acantholytiques en bordure dans les 1ésions plus anciennes
(fig. 11.135). L'immunofluorescence directe est typiquement
négative.

Lorsqu'il existe un aspect de pustule sous-cornée et des
dépots d'IgA intra-épidermiques en résille du haut de 1'épi-
derme, on parle de pustulose intra-épidermique a IgA. Le
pemphigus a IgA comporte des dépdts d'IgA sur toute la hau-
teur de 1'épiderme, et une histologie de spongiose a neutro-
philes plus que de véritables pustules sous-cornées.

Fig. 11.132 Pustulose sous-cornée - pustule a hypopion.

Fig. 11.133 Pustulose sous-cornée de Sneddon-Wilkinson.

Fig. 11.134 Pustulose sous-cornée - pustule uniloculaire.

Fig. 11.135 Pustulose sous-cornée - rares kératinocytes
acantholytiques.
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Pustuloses palmoplantaires

C'est une situation clinicopathologique ou il est souvent diffi-
cile d'établir un diagnostic plus précis que celui de «pustulose
palmoplantaire». La clinique est celle de pustules en placards
acraux évoluant vers la desquamation (acropustulose) ou de
placards érythémateux palmoplantaires avec semis de pus-
tules jaunatres (fig. 11.136). Les pustules sont plus blanches
en début d'évolution (fig. 11.137) et évoluent vers un aspect
corné, qui donne au maximum l'aspect en clous de tapissier
de l'arthrite réactionnelle (ex-syndrome de Fiessinger-Leroy-
Reiter). Histologiquement, on distingue classiquement les pus-
tules multiloculaires spongiformes (fig. 11.138 et 11.139) et les
pustules uniloculaires (fig. 11.140). En pratique, cette distinc-
tion est peu utile, et on a de plus en plus tendance a considérer
I'ensemble des pustuloses palmoplantaires comme des manifes-
tations de psoriasis pustuleux localisé, survenant parfois dans
le cadre de syndromes généraux comme le SAPHO (synovite,
acné, pustulose palmoplantaire, hyperostose et ostéite).

Fig. 11.139 Pustule multiloculaire spongiforme.

Pustulose érosive du cuir chevelu

Cette pustulose survient chez les sujets agés, suite a un trauma-
tisme ou au traitement de kératoses actiniques. Elles forment
des placards pustuleux et érosifs avec possible alopécie cica-
tricielle séquellaire.

LOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 11.136 Pustulose plantaire.

Fig. 11.138 Psoriasis pustuleux plantaire.

Fig. 11.140 Pustule uniloculaire.

La pustulose érosive de jambe est considérée comme un
analogue de la pustulose érosive du cuir chevelu. Elle réa-
lise des plaques érosives symétriques sur la face antérieure
des jambes, bordées de pustules. Elle survient sur un terrain
d'insuffisance veineuse, et sa physiopathologie reste mysté-
rieuse. Dans les deux cas, I'histologie montre des pustules fol-
liculaires et surtout non folliculaires spongiformes. L'aspect
histologique de ces pustuloses €rosives est voisin de celui du
pyoderma gangrenosum superficiel.
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SYNDROME DE SWEET

La dermatose aigué fébrile neutrophilique, ou syndrome de
Sweet, consiste cliniquement en des papules et plaques érythé-
mateuses, cedémateuses, trés bien limitées, a extension cen-
trifuge, avec dépression centrale (fig. 11.141). Celles-ci sont
douloureuses, et surviennent rapidement, dans un contexte de
fievre marquée, d'arthralgies et d'asthénie. La topographie des
Iésions intéresse le visage et la nuque, le dos des mains et
des avant-bras (fig. 11.142), la racine des membres supérieurs
et le haut du dos (fig. 11.143). Il existe histologiquement un
infiltrat dermique neutrophilique abondant, avec un cedéme
typiquement marqué du derme superficiel (fig. 11.144), par-

Fig. 11.141 Syndrome de Sweet -
plaques érythémato-cedémateuses.

Fig. 11.142 Syndrome de Sweet - dos des mains.

Fig. 11.143 Syndrome de Sweet.

fois absent (fig. 11.145). Il peut exister de la leucocytoclasie,
mais il n'y a pas de vascularite (fig. 11.146). L'aspect clinique
cedémateux ou plus déprimé cliniquement est directement lié
au degré d'cedéme du derme superficiel. L'absence de vascu-
larite explique 'absence de purpura.

La dermatose neutrophilique du dos des mains est une
variante de dermatose neutrophilique proche du syndrome de
Sweet, caractérisée par une topographie ¢élective aux mains,
une tendance a l'ulcération des 1ésions, une atteinte vasculaire
plus marquée et moins d'eedéme. Elle peut étre difficile a dif-
férencier histologiquement d'une vascularite leucocytocla-
sique, et la confrontation anatomoclinique est ici essentielle.

Fig. 11.145 Syndrome de Sweet.

Fig. 11.146 Syndrome de Sweet - neutrophiles.
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PYODERMA GANGRENOSUM (PG)

C'est la forme ulcérative des dermatoses neutrophiliques, pou-
vant, comme les autres dermatoses neutrophiliques, révéler une
maladie générale. La forme clinique classique est l'ulcération
phagédénique. Il s'agit au début d'un nodule inflammatoire
douloureux ou d'une grosse pustule, qui s'ulcére et s'étend de
manicre centrifuge. L'ulcération est limitée par un bourrelet
creusé de clapiers pustuleux (fig. 11.147). Les ulcérations mul-
tiples sur une méme zone donnent un aspect en pomme d'ar-
rosoir (fig. 11.148). L'ulcération est parfois plus superficielle,
moins évocatrice du diagnostic lorsqu'on ne voit pas de pustule
(fig. 11.149). 1l existe des formes bulleuses ou plus pustuleuses

Fig. 11.147 Pyoderma
gangrenosum.

Fig. 11.150 Pyoderma gangrenosum
superficiel.

Fig. 11.148 Pyoderma gangrenosum -
ulcérations en pomme d'arrosoir.

Fig. 11.151 Pyoderma gangrenosum -
bordure purulente.

TOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

(PG superficiel bulleux/pustuleux). L'aspect histologique
dépend du site de la biopsie et du stade évolutif de la 1ésion (pus-
tule, bulle, ulcération profonde bourgeonnante, bordure puru-
lente). Dans les formes pustuleuses superficielles, la présence
de trés grandes pustules a neutrophiles intra-épidermiques, uni-
loculaires, est évocatrice (fig. 11.150). En bordure des formes
ulcérées profondes, on voit un infiltrat diffus dermique de neu-
trophiles, parfois altérés (pus) (fig. 11.151 et 11.152). Il est décrit
des formes granulomateuses, ou on voit des granulomes histio-
cytaires accompagnant les neutrophiles. L'histologie cutanée est
dans le PG un ¢élément d'orientation, mais n'est pas I'examen de
choix pour €liminer les diagnostics différentiels infectieux.

Fig. 11.149 Pyoderma gangrenosum -
ulcérations superficielles.

Fig. 11.152 Pyoderma gangrenosum -
plages neutrophiliques.
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DERMATOSES EOSINOPHILIQUES

SYNDROME DE WELLS (CELLULITE
A EOSINOPHILES)

L'affection débute de manicre aigué. L'éruption est précédée
par une sensation de chaleur locale ou de prurit, sans signes
généraux. Il s'agit de placards urticariens superficiels poly-
cycliques (fig. 11.153), ou de dermo-hypodermites inflam-
matoires (fig. 11.154), simulant un érysipele. Les lésions
s'étendent en surface avec un centre devenant moins inflam-
matoire, affaissé, prenant une coloration bleutée ou grisatre,

devenant discrétement scléreux. Les Iésions disparaissent
sans laisser de cicatrice en quelques semaines, et peuvent évo-
luer par poussées. L'histologie permet le diagnostic. Il existe
un infiltrat dermique riche en éosinophiles, sur fond cedéma-
teux, sans vascularite (fig. 11.155). L'infiltrat presque exclu-
sivement éosinophilique s'accompagne d'images de nécrose
en flammeche (fig. 11.156). 11 s'agit de trainées interstitielles
basophiles et éosinophiles constituées de débris cellulaires,
entourant des fibres de collagéne non altérées. L'image en
flammeéche n'est pas spécifique du syndrome de Wells. Elle
peut se voir dans toutes les dermatoses riches en €osinophiles
(notamment les réactions a piqire d'insecte).

Fig. 11.153 Syndrome de Wells.

Fig. 11.154 Syndrome de Wells - érythéme et cedéme
en nappes.

Fig. 11.155 Syndrome de Wells - éosinophiles.

Fig. 11.156 Syndrome de Wells - image en flammeéche.
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PUSTULOSES A EOSINOPHILES

11 s'agit d'un groupe d'affections caractérisées par des papulo-
pustules a prédominance folliculaire contenant de nombreux
éosinophiles, un contenu stérile, une éosinophilie sanguine et
une élévation des IgE. On intégre dans le cadre des pustuloses
a éosinophiles la folliculite d'Ofuji, les pustuloses acrales
infantiles, 1'érytheme toxique du nouveau-né, et la folliculite
a ¢osinophiles du patient VIH-positif. La Iésion ¢lémentaire
est une papule rouge prurigineuse, pas toujours pustuleuse.

8L ,n

Fig. 11.157 Folliculite a
éosinophiles du VIH.

éosinophiles.

SYNDROMES HYPEREOSINOPHILIQUES

Les signes cutanés sont fréquents, mais variés et peu spéci-
fiques : lésions maculopapuleuses érythémateuses et pru-
rigineuses, urticaire, nodules prurigineux excoriés, lésions
vésiculobulleuses, ulcérations muqueuses, etc. L'histologie
cutanée est elle aussi peu spécifique. Elle peut montrer des
remaniements eczématiformes ou psoriasiformes épider-
miques, avec un infiltrat périvasculaire de lymphocytes, d'éo-
sinophiles et de neutrophiles. La confrontation aux données
biologiques et aux atteintes extracutanées est ici primordiale.

GRANULOMES CUTANES NON INFECTIEUX

Un granulome est défini comme une 1ésion inflammatoire
réactionnelle chronique constituée de cellules mononucléées
(histiocytes et lymphocytes), et inconstamment de polynu-
cléaires. On étudie dans le granulome la morphologie des
histiocytes, la présence de cellules géantes plurinucléées,
de nécrose ou de fibrose. Les granulomes infectieux dont
I'antigéne est clairement identifié sont traités au chapitre 3.

Fig. 11.158 Folliculite a

OGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Les papules sont groupées en placards, parfois crolteuses.
Le visage est classiquement atteint dans la forme liée au VIH
(fig. 11.157), les zones séborrhéiques dans la forme décrite
par Ofuji. Le cuir chevelu, le thorax, I'abdomen et les régions
palmoplantaires peuvent étre atteints. Au microscope, la
Iésion débute dans l'infundibulum pilaire, qui devient spon-
giotique, vésiculeux, puis s'enrichit en éosinophiles, neutro-
philes et lymphocytes (fig. 11.158). L'infiltrat polymorphe est
présent dans le derme périfolliculaire, et peut gagner la glande
sébacée et les glandes sudorales (fig. 11.159).

Fig. 11.159 Folliculite a
éosinophiles — atteinte périfolliculaire.

Les granulomes cutanés non infectieux sont principalement
les granulomes a corps étrangers, les granulomes sarcoido-
siques et les granulomes palissadiques.

GRANULOMES A CORPS ETRANGERS

Certains corps étrangers ont un effet irritant primaire et s'ac-
compagnent toujours d'une réaction granulomateuse : échardes
de bois, épine de cactus, piquant d'oursin, fils de suture non
résorbables, structures cristallines minérales (pierre, verre, gra-
phite), débris de caoutchouc, rostre d'insecte, etc. Cliniquement,
il s'agit d'un papulonodule inflammatoire au site de I'introduc-
tion du corps étranger (fig. 11.160). Il peut exister une ulcé-
ration et une suppuration, en cas de surinfection bactérienne.
Histologiquement, on observe le corps étranger, parfois au
sein d'un tissu fibreux, entouré d'un granulome inflammatoire
compos¢ de macrophages mononucléés et de cellules géantes
plurinucléées de type résorptif (fig. 11.161). Ces cellules géantes
ont des noyaux répartis irréguliérement au sein d'un volumineux
cytoplasme (fig. 11.162). En phase aigué, ou en cas de surin-
fection bactérienne, le corps étranger est entouré d'une plage
neutrophilique.

Fig. 11.160 Granulome sur corps
étranger (épine de cactus).

Fig. 11.161 Corps étranger minéral.

Fig. 11.162 Corps étranger -
cellule géante résorptive et fibrose.
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Siliconome, paraffinome

L'injection d'huiles minérales (paraffine ou silicone), acciden-
telle, volontaire ou thérapeutique, dans le tissu conjonctif der-
mique peut évoluer vers la constitution de plaques scléreuses
rétractiles, souvent ulcérées et douloureuses (fig. 11.163),
ou la constitution de pseudotumeurs inflammatoires lorsque
lI'injection est plus profonde (seins, fesses) (fig. 11.164).

Fig. 11.163 Siliconome - plaque scléreuse ulcérée.
(Coll. Dr C. Michel)

Fig. 11.167 Paraffinome - sclérose dermique.

Au microscope, on observe des vacuoles optiquement
vides de taille variable, plus grandes et irréguliéres pour
la paraffine (fig. 11.165) que pour le silicone (fig. 11.166).
La réaction tissulaire est caractérisée par une fibrose marquée
(fig. 11.167), avec un granulome inflammatoire en quantité
variable. Les cellules prédominantes sont les macrophages
et les cellules géantes de type résorptif, pouvant contenir des
vacuoles d'huile minérale (fig. 11.168).

Fig. 11.164 Siliconomes des seins.
(Coll. PrJ.-M. Servant.)

Fig. 11.168 Siliconome - granulome résorptif.




Produits de comblement

a visée esthétique

La totalité des produits de comblement, qu'ils soient résor-
bables ou non résorbables, peuvent engendrer une réaction
granulomateuse résorptive. La fréquence de ces granulomes
est bien plus élevée avec les matériaux non résorbables
(polyméthylacrylate; hydroxyméthylacrylate et éthylméta-
crylate; gel de polyacrylamide; polyalkylimide; ¢lastomére
de silicone — bioplastique) qu'avec les matériaux résor-

Fig. 11.169 Produit de comblement

résorbable - acide hyaluronique. A
Dermalive®.

GRANULOMES SARCOIDOSIQUES

Le granulome sarcoidosique est défini comme un granu-
lome fait d'histiocytes épithélioides, arrondi, bien limité,
contenant des cellules géantes de type Langhans (noyaux
organisés en fer-a-cheval), entouré d'une minime couronne
lymphocytaire. Il n'y a jamais de nécrose au centre des gra-
nulomes épithélioides sarcoidosiques, tout au plus un peu
de dépdts fibrinoides.

Granulome silicotique

C'est une inflammation granulomateuse sarcoidosique sur-
venant sur certains corps étrangers (particules de silice tel-

Fig. 11.170 Produit de comblement
non résorbable — hydroxyméthylacrylate,

E. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

bables (acide hyaluronique; collagéne; acide polylactique;
hydroxyapatite de calcium). Cliniquement, il s'agit de 1ésions
papulonodulaires érythémateuses, chroniques, survenant des
mois ou des années apres l'injection, au site de I'injection (sil-
lons nasogéniens, pourtour des yeux, front). Selon le maté-
riel injecté, I'aspect histologique du corps étranger est variable
(fig. 11.169 et 11.170). En revanche, la réaction granuloma-
teuse est globalement similaire pour l'ensemble des produits,
avec des macrophages et des cellules géantes résorptives sur
un fond fibreux (fig. 11.171)

Fig. 11.171 Granulome sur produit de
comblement.

lurique, pigments de tatouage), souvent des années apres
l'introduction du corps étranger dans la peau. 11 s'agit clinique-
ment de papules érythémateuses infiltrées, localisées sur un
tatouage, ou sur une cicatrice ancienne (fig. 11.172). La Iésion
est lupoide a la vitropression. Histologiquement, on observe
dans le derme un infiltrat granulomateux dense (fig. 11.173).
Il est fait de granulomes sarcoidosiques confluents, conte-
nant du pigment (fig. 11.174) ou des structures cristallines
brillantes de silice (fig. 11.175), qui sont biréfringentes en
lumiere polarisée (fig. 11.176). Devant un tel aspect anatomo-
clinique, il est recommandé de faire un bilan de sarcoidose,
car ce type de réaction granulomateuse indique probablement
un contexte immunitaire favorable a une sarcoidose.

K

Fig. 11.172 Granulome silicotique sur pigment rouge de tatouage.

N

~

Fig. 11.173 Granulome silicotique.
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Fig. 11.174 Granulome silicotique sur

pigment de tatouage. particules de silices.

Sarcoidose

La sarcoidose est une maladie universelle, mais plus fré-
quente dans certaines régions (pays nordiques, Antilles). C'est
une maladie peu fréquente chez l'enfant, touchant surtout
l'adulte d'age moyen. Il s'agit d'une maladie générale qui peut
toucher la peau, les ganglions, les poumons, les os, les yeux,
les glandes salivaires et lacrymales, le foie, le cceur, ou le sys-
téme nerveux. Les 1ésions cutanées surviennent dans 10 a 40 %
des sarcoidoses et sont parfois isolées (sarcoidose cutanée
pure). On distingue cliniquement : les papules, Iésions de 1 a
3 mm, bien limitées, fermes, lisses, si¢geant sur le visage ou le
tronc, adoptant une disposition annulaire ou serpigineuse, dite
corymbiforme (fig. 11.177); les papulonodules, plus fréquents,
de 5 a 10 mm, lisses et fermes, violacés ou rouge-brun, sur le
visage, les épaules ou les bras (fig. 11.178); les sarcoides mal
limitées, infiltrantes, dont l'aspect le plus typique est le lupus
pernio siégeant sur le visage, avec une infiltration pateuse,
rouge foncé ou violacée (fig. 11.179). Dans toutes ces formes,
les 1ésions sont lupoides a la vitropression. Typiquement, les
lésions de sarcoidose peuvent se développer sur d'anciennes

Fig. 11.175 Granulome silicotique sur

Fig. 11.176 Granulome silicotique sur
silice - aspect en lumiére polarisée.

Fig. 11.177 Sarcoidose - Iésions corymbiformes.

Fig. 11.178 Sarcoidose - nodule érythémateux jaunatre.
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Fig. 11.179 Sarcoidose - lupus pernio.
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cicatrices (fig. 11.180). L'histologie est caractérisée par un e N\
infiltrat granulomateux épithélioide et gigantocellulaire non ;
nécrosant dermique, ou dermo-hypodermique (granulome sar-
coidosique) (fig. 11.181). Seul le derme superficiel est atteint
dans les formes a petits nodules (fig. 11.182). L'atteinte est
plus diffuse dans les formes a gros nodules (fig. 11.183).

Fig. 11.180 Sarcoidose sur cicatrice.

Fig. 11.181 Granulome épithélioide et gigantocellulaire
(granulome sarcoidosique).

Fig. 11.182 Sarcoidose - papule.

GRANULOMES PALISSADIQUES

On les définit comme des réactions inflammatoires histio-
cytaires dermiques ou dermo-hypodermiques, associées a
des remaniements du tissu conjonctif, avec une organisation
palissadique de l'infiltrat autour des remaniements du tissu
Fig. 11.183 Sarcoidose - nodule. conjonctif.
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Granulome annulaire

Le granulome annulaire est le granulome palissadique le plus
fréquent. Cliniquement, il est constitué de papules fermes,
dermiques, recouvertes d'un épiderme de couleur normale ou
rosée, groupées en anneaux qui s'étendent de maniére cen-
trifuge (fig. 11.184). Les lésions siégent habituellement sur
les doigts, le dos des mains et des pieds, les surfaces arti-
culaires des membres, les oreilles ou la nuque. Il existe des
formes en grandes macules érythémato-violacées peu infiltrées
(fig. 11.185). Rarement, le granulome annulaire est perforant,
avec une extériorisation du collagéne altéré au travers de 1'épi-
derme (fig. 11.186). Chez l'enfant, on voit parfois des formes

profondes sous-cutanées, nodulaires. Histologiquement,
dans la forme habituelle, on observe un infiltrat dermique
(fig. 11.187), avec des histiocytes disposés en palissade cen-
trés par des remaniements du collagéne (fig. 11.188). Le tissu
conjonctif central devient basophile, avec des dépdts de fibrine
et de mucine entre les fibres de collagéne altérées (fig. 11.189).
11 peut exister des cellules géantes de type Langhans, et une
minime élastophagie. Des lymphocytes périvasculaires sont
présents en périphérie. Dans les formes en grandes macules peu
infiltrées, on a histologiquement un aspect de granulome annu-
laire interstitiel : histiocytes interstitiels sans nette organisation
palissadique et altérations du tissu conjonctif moins visibles.

Fig. 11.184 Granulome annulaire.

~

Fig. 11.187 Granulome annulaire.

Granulome annulaire interstitiel.

Fig. 11.185

= AN

Fig. 11.188 Organisation palissadique.

Fig. 11.189 Nécrobiose centrale.
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Granulome actinique d'O'Brien et
ranulome élastolytique annulaire
a cellules géantes (GEACG)

On classe dans les granulomes palissadiques photosensibles le
granulome actinique d'O'Brien et le GEACG, le granulome acti-
nique d'O'Brien pouvant étre considéré comme une forme rela-
tivement localisée du GEACG. Dans ces affections, il s'agit de
lésions annulaires érythémateuses, infiltrées, d'aspect circiné,
lentement migratrices, qui sont limitées au visage et cou dans
le granulome actinique d'O'Brien et profuses et diffuses dans le

Fig. 11.190 Granulome actinique.

Fig. 11.191 Granulome élastolytique annulaire
a cellules géantes.

11.192 Granulome élastolytique annulaire
a cellules géantes.

E. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

GEACG (fig. 11.190, 11.191 et 11.192). Histologiquement, I'in-
filtrat dermique granulomateux est plus diffus que palissadique.
Il n'y a pas les altérations conjonctives du granulome annu-
laire. L'infiltrat est fait d'histiocytes, de cellules géantes de type
Langhans et de lymphocytes (fig. 11.193), avec de nombreuses
images d'élastophagocytose, mieux visibles en coloration par
l'orcéine (disparition du réseau élastique au sein des 1ésions)
(fig. 11.194 et 11.195). L'appartenance de ces maladies granu-
lomateuses photosensibles au granulome annulaire est discutée.
En effet, les granulomes annulaires sont plutét améliorés par
la photothérapie, au contraire des granulomes photosensibles.

oo B e T Ty \ )
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Fig. 11.193 Granulome actinique - histiocytes et cellules géantes.

Fig. 11.195 Elastophagocytose (coloration a I'orcéine).
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Dermatite interstitielle
granulomateuse (DIG)

La DIG est un concept histopathologique dont la limite avec
d'autres dénominations de la littérature (granulome nécro-
sant extravasculaire, papules rhumatoides, dermatite palis-
sadique neutrophilique et granulomateuse) est parfois floue.
La forme classique (rare) de DIG a été décrite par Ackerman

sous la forme de cordons douloureux et tendus des régions
axillothoraciques, en association avec une polyarthrite rhuma-
toide (fig. 11.196). L'histopathologie y est caractérisée par un
infiltrat interstitiel histiocytaire (fig. 11.197) du derme, avec
un renforcement en rosette autour de fibres de collagene iso-
Iées, qui sont altérées (aspect hyperorangeophile ou éosino-
phile de la fibre) (fig. 11.198 et 11.199). Il peut exister des

K

Fig. 11.196 Dermatite interstitielle granulomateuse (DIG).

~

Fig. 11.197 DIG - histiocytes fusiformes interstitiels.

Fig. 11.198 DIG - infiltrat autour d'une fibre collagéne.

Fig. 11.199 DIG - rosette autour de fibres collagénes altérées.
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Fig. 11.200 DIG paranéoplasique.

neutrophiles autour de fibres de collagéne a la phase précoce
des Iésions. Ce méme tableau clinicopathologique peut égale-
ment étre paranéoplasique (fig. 11.200).

Par analogie histologique, on a décrit des DIG médica-
menteuses (toxidermie granulomateuse interstitielle). Le
tableau clinique est celui de plaques érythémateuses infil-
trées, parfois annulaires (fig. 11.201). Histologiquement, on
peut noter en plus de l'infiltrat histiocytaire des lymphocytes
et €osinophiles.

Certains considérent l'image de dermatite palissadique
neutrophilique et granulomateuse (DPNG) comme une extré-
mité du spectre Iésionnel de la DIG. En pratique, 1'image
histologique de DPNG est celle d'un granulome histiocy-
taire interstitiel avec nécrose du tissu conjonctif extravas-
culaire et présence de nombreux neutrophiles (fig. 11.202).
C'est une image histologique que l'on rencontre dans des
papules ombiliquées et nécrotiques au cours de vascularites
granulomateuses (syndrome de Churg-Strauss), de polyar-
thrites diverses (dont la polyarthrite rhumatoide), du lupus
ou d'autres connectivites.

Nécrobiose lipoidique

La nécrobiose lipoidique est une maladie granulomateuse
palissadique cutanée pouvant étre associée au diabéte, mais
ne survenant que chez 0,3 % des diabétiques. Il s'agit le
plus souvent de plaques ovalaires prétibiales, bilatérales, qui
s'étendent progressivement. Elles sont érythémateuses au
départ puis évoluent vers une plaque scléro-atrophique bru-
natre, a bords nets érythémateux (fig. 11.203). Le centre est
lisse, jaunatre, avec une visualisation du réseau veineux sous-
jacent (fig. 11.204). Histologiquement, il existe un infiltrat
granulomateux palissadique étagé sur toute la hauteur du

Fig. 11.201 DIG médicamenteuse.

Fig. 11.202 Dermatite palissadique neutrophilique
et granulomateuse.

i

Fig. 11.203 Nécrobiose lipoidique.
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derme (fig. 11.205). L'infiltrat est composé d'histiocytes, de  ¢osinophile et hyalin. Entre les fibres de collagéne, on voit des
lymphocytes, de plasmocytes et de cellules géantes plurinu-  débris granuleux basophiles (fig. 11.207). Dans les formes trés
cléées. Entre les zones de granulome histiocytaire, on voit des ~ évoluées, il ne persiste au centre des I€sions qu'un collagéne
altérations du tissu conjonctif (fig. 11.206). Ces altérations  nécrobiotique, horizontalisé, sur toute la hauteur du derme
spécifiques sont appelées nécrobiose : le collagéne devient  (fig. 11.208).

Fig. 11.207 Nécrobiose lipoidique - nécrobiose du collagéne.

Fig. 11.208 Nécrobiose lipoidique - forme évoluée.

Dans les lésions débutantes infiltrées et érythémateuses,
et en bordure des |ésions actives, l'infiltrat granulomateux est
responsable de I'infiltration et de I'érytheme. L'aspect scléro-
atrophique central est secondaire a I'altération du collagéne
sur toute la hauteur du derme. On a rapporté |'aspect xan-
thochromique du centre des Iésions a des dépdts lipidiques
interstitiels au sein de la nécrobiose (lipides non visibles sur
tissu fixé).

Fig. 11.206 Nécrobiose lipoidique — granulome étagé. J
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Nodules rhumatoides

Les nodules rhumatoides surviennent chez les adultes avec
une polyarthrite rhumatoide séropositive ayant une maladie
active, ou chez l'enfant au cours de la maladie de Still. Ce sont
des nodules dermo-hypodermiques indolores localisés aux
faces d'extension des grosses articulations (coudes, genoux,

Fig. 11.209 Nodules rhumatoides - talon.

. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

talons, poignets) (fig. 11.209 et 11.210). Histologiquement,
il s'agit d'un granulome palissadique profond, hypodermique,
pouvant s'étendre au derme profond et au fascia (fig. 11.211).
Les histiocytes forment une palissade nette autour de foyers
de nécrose (nécrose fibrinoide et nécrobiose du collagene)
bien circonscrits, de grande taille (fig. 11.212).

Fig. 11.210 Nodules rhumatoides - coude.

Fig. 11.211 Nodule rhumatoide.

AUTRES GRANULOMES
CUTANES ASEPTIQUES
Lupus miliaire et dermatite
granulomateuse péri-orale

Ces deux affections sont traitées dans le chapitre des derma-
toses faciales (chapitre 17).

Fig. 11.212 Nodule rhumatoide - granulome
palissadique et nécrose.

Qranulgmps des déﬁgits
immunitaires congénitaux

Ce sont des 1ésions en plaque, simulant parfois un lupus tuber-
culeux, d'évolution parfois mutilante, sans mise en évidence
de cause infectieuse. Ces granulomes sont décrits dans de
nombreux syndromes de déficit immunitaire primitif. Leur
histologie est celle d'un granulome histiocytaire diffus, riche
en lymphocytes, pouvant contenir des cellules géantes de type
Langhans, et des polynucléaires. Parfois, I'aspect histologique
est plus sarcoidosique.
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MUCINOSES

On classe les mucinoses cutanées en primitives et secondaires,
toutes étant caractérisées par I'accumulation de mucine dans
le derme. Il n'y a pas une excellente corrélation anatomocli-
nique, car les images observées au microscope se ressemblent
beaucoup, pour des entités qui ont une présentation clinique
parfois treés différente.

MUCINOSE PAPULEUSE :
SCLEROMYXCEDEME ET FORME ACRALE

Dans cette maladie rare, on a de multiples petites papules
développées sur l'ensemble des téguments, qui confluent
et forment des placards infiltrés. Une sclérose des doigts et
des orteils avec géne fonctionnelle se développe, de méme
qu'un épaississement cutané global, avec une difficulté a pin-
cer la peau, d'ou le nom de scléromyxcedéme. Les papules
sont de petite taille, couleur chair (fig. 12.1 et 12.2); quand
elles confluent, il y a un aspect un peu papillomateux comme
dans le creux axillaire (fig. 12.3). L'épaississement des plis
du front rappelle le faci¢s léonin. Dans les formes graves et
étendues, de grands plis cutanés se forment notamment dans
le dos (fig. 12.4) avec érythéme associé. Le scléromycedéme
est associé a une gammapathie monoclonale.

La biopsie montre une Iésion de petite taille, bien limitée,
ou 'épiderme semble soulevé sans étre modifié. Cette papule
dermique est constituée d'un tissu beaucoup plus clair que le
derme normal (fig. 12.2), au sein duquel on voit une popula-
tion cellulaire plus marquée que dans le derme normal. Les
fibres de collagéne semblent séparées les unes des autres

Dermatologie. De la clinique a la microscopie
© 20135, Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés

Fig. 12.1 Mucinose papuleuse débutante
du dos de la main.

Fig. 12.2 Mucinose papuleuse (coloration HE).

/

par un matériel légérement basophile en coloration standard
(fig. 12.5). Certaines formes sont tres cellulaires et de diagnos-
tic tres difficile, car I'accumulation de mucine semble alors au
second plan (fig. 12.6). Ces faisceaux de cellules fusiformes
rappellent I'histiocytofibrome ou le granulome annulaire, qui
comprend aussi des dépots de mucine. La coloration au bleu
Alcian montre trés bien les limites de la papule (fig. 12.7).
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Fig. 12.3 Scléromyxcedéme - atteinte axillaire profuse.

Fig. 12.4 Scléromyxoedéme - aspect drapé et scléreux du dos.
Collection D'. F. Corgibet.
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Fig. 12.5 Mucinose papuleuse - augmentation de la
population cellulaire dermique.

11 s'agit typiquement d'une papule dermique par surcharge
alors que I'épiderme n'est pas impliqué, ce qui explique la
couleur chair et la surface lisse.

Il existe une variante beaucoup moins grave, localisée aux
extrémités, notamment au dos des mains, qui est la mucinose
papuleuse acrale. Il n'y a aucune complication générale, mais
I'aspect histologique est similaire, avec une composante cel-
lulaire moins marquée. La confrontation anatomoclinique est
donc trés importante dans ces tableaux.

OLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 12.7 Mucinose papuleuse (coloration au bleu Alcian).

MYXCEDEME PRETIBIAL

Cette mucinose associée a la maladie de Basedow se présente
sous forme de plaques ou de nodules fermes symétriques des
membres inférieurs, notamment dans la région prétibiale, de
consistance ferme (fig. 12.8). Toutefois, il peut y avoir une
extension importante, parfois éléphantiasique (fig. 12.9). On
décrit des formes inflammatoires, papillomateuses ou dif-
fuses. Il s'y associe souvent une exophtalmie, dans le cadre
d'une auto-immunité antithyroidienne.

Au microscope, le derme apparait anormalement clair
(fig. 12.10), et peut étre associé¢ a des signes de dermite de
stase, s'agissant d'une localisation aux jambes. La coloration
au bleu Alcian (fig. 12.11) montre la mucine dans le derme
superficiel et moyen, ou elle tend a étre moins importante.
On y voit quelques fibroblastes et parfois des mastocytes.
L'aspect n'est pas véritablement spécifique.

Des dermites de stase avec lymphecedeme peuvent se com-
pliquer de dépdts de mucine, pouvant faire croire a tort a un
myxcedéme prétibial. Le contexte et la confrontation anato-
moclinique sont donc ici essentiels.

MUCINOSES SECONDAIRES

Les mucinoses secondaires peuvent se voir principalement
dans le lupus érythémateux et la dermatomyosite. On voit sur
la figure 12.12 un patient atteint de dermatomyosite, déve-
loppant des plaques infiltrées du dos, qui n'ont pas l'aspect
des signes classiques de la maladie. La biopsie montre alors
des dépots mucineux dans la partie superficielle du derme,
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Fig. 12.8 Myxoedéme prétibial.

a | N

Fig. 12.9 Myxcedéme éléphantiasique.

Fig. 12.10 Myxcedéme - aspect clair du derme.

\_ /

visibles dés la coloration standard (fig. 12.13), avec une dis-
créte atrophie épidermique, sans autre signe inflammatoire.
Les dépdts de mucine prédominent au derme superficiel
et moyen. Il peut y avoir une discréte dermite de 1'interface
associée.

De telles mucinoses peuvent s'observer aussi dans le lupus
érythémateux.

Fig. 12.11 Myxcedéme - accumulation de mucine (coloration
au bleu Alcian).

a N

Fig. 12.12 Mucinose secondaire dans une dermatomyosite.

Fig. 12.13 Mucinose de la dermatomyosite (coloration HE).

REM SYNDROME

Cette maladie assez rare (REM syndrome pour reticular
erythematous mucinosis) prédomine chez la femme jeune et
se présente sous forme d'un érythéme réticulé de couleur rosée
de la région préthoracique, formant de petites plaques peu
infiltrées (fig. 12.14). Les limites nosologiques avec le lupus
érythémateux sont discutées. La biopsie montre un derme
clair, avec des fibres de collagénes dissociées par des espaces
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Fig. 12.16 Mucinose folliculaire de I'enfant.

/

Fig. 12.14 REM Syndrome.

Fig. 12.17 Mucinose folliculaire - plaque infiltrée
et alopécie du sourcil.

Fig. 12.15 REM syndrome.

clairs contenant de la mucine et un discret infiltrat de cellules
mononucléées sans franche dermite de l'interface (fig. 12.15).

MUCINOSE FOLLICULAIRE

Ce tableau peut survenir a tout age, notamment chez les
enfants, et rester idiopathique et de bon pronostic. I1 est toute-
fois toujours difficile de faire la différence entre une mucinose
folliculaire isolée et la situation ou elle révéle un mycosis fon-
goide. La mucinose folliculaire se caractérise par une chute

focale des poils, notamment les sourcils ou les poils du corps,
et par une plaque érythémateuse parfois légérement squa-
meuse (fig. 12.16). L'alopécie des sourcils peut étre compléte
(fig. 12.17). En pingant la peau 1ésée, on peut faire parfois
apparaitre un liquide filant, qui correspond aux dépots muci-
neux, ce qui constitue le signe de Kreibich.

L'aspect microscopique est trés différent des autres muci-
noses. Il y a une spongiose trés particuliére touchant le
haut de la gaine folliculaire et la glande sébacée (fig. 12.18
et 12.19), particuliérement bien mise en évidence par le bleu
Alcian. Il n'y a pas de dépdts mucineux dans le derme adja-
cent. Il s'y associe presque toujours un infiltrat lymphocytaire
avec exocytose dans les follicules. La microscopie seule ne
permet pas de distinguer la mucinose folliculaire idiopathique S - -

242 e celle du mycosis fongoide (voir chapitre 11). Fig. 12.19 Mucinose folliculaire - spongiose du follicule.




AMYLOSES CUTANEES

Le groupe des amyloses cutanées comprend des maladies
diverses, dont la caractéristique commune est le dépot de pro-
téines anormales de structure particuliére que I'on peut repérer
avec des colorations spéciales et en microscopie électronique.

L'amylose maculeuse se caractérise par des 1ésions brunes,
qui foncent avec le temps. Elle est souvent localisée au dos
(fig. 12.20). Ces amyloses peuvent étre idiopathiques ou secon-
daires au prurit, notamment dans la notalgie paresthésique. Il y
a des formes intermédiaires entre amylose maculeuse et papu-
leuse, ou la 1ésion brunatre se couvre de micropapules. Dans
I'amylose papuleuse (ou lichen amyloide), on a des papules trés
réguliéres, foncées, alignées souvent (fig. 12.21). Les 1ésions
sont intensément prurigineuses et s'épaississent avec le temps,
devenant hyperkératosiques.

Il existe des amyloses nodulaires, isolées dans certains cas
et idiopathiques (fig. 12.22). Elles se caractérisent par des
plaques irréguliéres légérement pigmentées. D'autres sont
beaucoup plus profuses, survenant dans le cadre d'une gam-
mapathie monoclonale connue (fig. 12.23).

Fig. 12.20 Amylose maculeuse du dos.

TISSU CONJONCTIF ET DERMATOSES DE SURCHARGE
Au microscope, I'amylose maculeuse se caractérise par des
dépots éosinophiles situés dans les papilles, associés a une -

incontinence pigmentaire (fig. 12.24). Dans l'amylose papu-
leuse, les dépots éosinophiles sont plus importants, situés

Fig. 12.22 Amylose nodulaire isolée.

Fig. 12.23 Amylose nodulaire dans un myélome.

Fig. 12.21 Amylose papuleuse.

Fig. 12.24 Amylose du derme papillaire.
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Fig. 12.25 Amylose du derme papillaire plus profuse.

-

Fig. 12.28 Amylose papuleuse (coloration a la thioflavine).

/

~

Fig. 12.26 Amylose nodulaire.

N

~

Fig. 12.29 Amylose nodulaire (coloration a la thioflavine).

/

A

Fig. 12.27 Amylose nodulaire (coloration au rouge Congo).

dans les papilles, et surmontés d'un épiderme acanthosique et
hyperkératosique (fig. 12.25). Le gros plan montre des dépots
¢osinophiles anhistes dans les papilles, les vaisseaux semblant

comprimés par la présence de ces dépots. On note en outre un
discret infiltrat inflammatoire. Dans l'amylose nodulaire, on
voit de trés importants dépots éosinophiles sur toute la hauteur
du derme (fig. 12.26).

Les colorations spéciales permettent d'identifier la subs-
tance amyloide. Le rouge Congo colore les dépots massifs
de l'amylose nodulaire précédente (fig. 12.27). Un des mar-
queurs les plus fiables est la thioflavine, qui nécessite un
examen en fluorescence. Les dépots de 1'amylose papuleuse
apparaissent fluorescents dans les papilles (fig. 12.28). Dans
I'amylose nodulaire, tout le derme est occupé par des dépdts
fluorescents (fig. 12.29).

XANTHOMES

Les différents xanthomes sont définis par la présentation clinique
et les anomalies lipidiques associées. Au microscope, il n'est sou-
vent pas possible de les distinguer, les images étant similaires.

La présentation la plus fréquente est celle du xanthélasma,
qui réalise des plaques jaunes bilatérales, situées autour des
yeux et sur les paupieres (fig. 12.30).
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Fig. 12.30 Xanthélasma.

Fig. 12.31 Xanthomes éruptifs.

Fig. 12.32 Xanthomes en plaques interdigitaux.

Les xanthomes éruptifs sont de petites papules jaunes
avec un halo érythémateux. Ils se développent rapidement et
sont localisés aux fesses, aux cuisses ou sont parfois dissé-
minés. Ils révelent une hypertriglycéridémie trés importante
(fig. 12.31).

Il existe des xanthomes en plaques localisés entre les doigts
(fig. 12.32) ou en regard des surfaces articulaires (fig. 12.33).
Les xanthomes tubéreux, sont de gros nodules situés prés des
surfaces articulaires ou aux pieds (fig. 12.34). Le xanthome
plan disséminé forme des I¢sions diffuses, coalescentes, don-
nant un aspect de nappes papuleuses de couleur jaune orangé
(fig. 12.35).

Fig. 12.33 Xanthomes en plaques.

Fig. 12.34 Xanthomes tubéreux.

Fig. 12.35 Xanthome plan disséminé.

La plupart des xanthomes s'accompagnent d'anomalies du
bilan lipidique. Il existe toutefois des xanthomes normolipidé-
miques qu'on voit au cours des histiocytoses ou des gammapa-
thies monoclonales.

Au microscope, on trouve dans le xanthélasma de multiples
histiocytes clairs, situés dans le derme superficiel ou moyen
(fig. 12.36). Les cellules sont de grande taille, avec un cyto-
plasme clair finement vacuolaire et un noyau rond central, et se
disposent entre les fibres de collagene (fig. 12.37).
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Fig. 12.36 Xanthélasma.

Fig. 12.38 Xanthomes papuleux éruptifs — forme trés
cellulaire.

Dans le xanthome papuleux éruptif, la lésion est plus cellu-
laire (fig. 12.38). On trouve des histiocytes et des cellules spu-
meuses ainsi que des cellules géantes multinucléées de type
Touton (fig. 12.39). Dans le xanthome papuleux éruptif, on peut
parfois voir des plages de lipides extracellulaires, a la différence
des autres xanthomes.

LA MICROSCOPIE

Fig. 12.39 Xanthomes papuleux éruptifs — cellules de Touton.

Fig. 12.41 Xanthome verruciforme - gros plan.

Le xanthome verruciforme est une entité particuliere, faite
de 1ésions papuleuses des organes génitaux, d'aspect verru-
queux peu spécifique. On voit au faible grossissement une
acanthose avec hyperkératose (fig. 12.40), associée a un infil-
trat inflammatoire dermique. C'est dans les papilles qu'il faut
chercher les cellules xanthomisées (fig. 12.41).
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Certaines lésions inflammatoires peuvent se xanthomi-
ser secondairement comme les granulomes a corps étranger,
l'erythema elevatum diutinum ou la nécrobiose lipoidique.
Cela peut aussi étre observé dans les histiocytofibromes, le
fibroxanthome atypique et le mycosis fongoide.

AUTRES SURCHARGES

HYALINOSE CUTANEOMUQUEUSE
(MALADIE D'URBACH-WIETHE)

Cette affection trés rare, autosomique récessive, est respon-
sable de dépots anormaux sur les cordes vocales, la muqueuse
buccale et la langue, ainsi que la peau.

Les signes cutanés sont des papules rosées ou légérement
jaunatres (fig. 12.42) localisées aux paupieres (fig. 12.43),
aux narines et en regard des coudes et des genoux (fig. 12.44).

Au microscope, on observe des dépots dermiques d'une
substance anhiste, trés homogene, d'aspect hyalin (fig. 12.45),
bien colorable au PAS mais seulement faiblement avec le bleu
Alcian. Les dépots s'observent dans les papilles, autour des
vaisseaux et entre les fibres de collagéne (fig. 12.46). Il y aune
réaction épidermique avec papillomatose et hyperkératose.

Fig. 12.42 Maladie d'Urbach-Wiethe.

Fig. 12.43 Maladie d'Urbach-Wiethe — dépots péri-oculaires.

Fig. 12.44 Maladie d'Urbach-Wiethe - dépots des coudes.

Fig. 12.45 Maladie d'Urbach-Wiethe - dépots périvasculaires
du derme.

Fig. 12.46 Maladie d'Urbach-Wiethe - dépo6ts denses
dans les papilles.

GOUTTE

Lapeau estunsite privilégié de dépdts de cristaux d'urate, notam-
ment au niveau des mains et des oreilles. Ces dépots peuvent
parfois déformer complétement les mains (fig. 12.47). Ces cris-
taux entrainent une réaction inflammatoire périphérique, et ils
sont parfois éliminés par voie transcutanée (fig. 12.48).

a
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Fig. 12.47 Tophus goutteux des mains. Fig. 12.50 Cristaux d'acide urique et granulome en périphérie.

a )

Fig. 12.51 Goutte (coloration au bleu Alcian).
Fig. 12.48 Tophus des doigts avec perforation.

CALCIFICATIONS CUTANEES

CALCIFICATIONS DE L'INSUFFISANT RENAL

On distingue plusieurs tableaux de calcinose liés a la fonc-
tion rénale, le plus aigu et le plus grave étant la calciphylaxie
ou artériolopathie calcique, qui survient dans les insuffisances
rénales terminales, et se présente sous forme d'un livedo réti-
culé des jambes (fig. 12.52), trés douloureux, évoluant rapide-

Fig. 12.49 Cristaux d'acide urique, trés discrétement
basophiles.

/

La biopsie d'une petite ulcération montre un épiderme acan-
thosique de part et d'autre, une ulcération centrale et la présence
d'un matériel anhiste rosé ou trés peu coloré (fig. 12.49). Cette
substance est composée de petites structures allongées dispo-
sées parallélement les unes aux autres en faisceaux entourés
d'un granulome a corps étranger (fig. 12.50). Les cristaux sont
colorables par le bleu Alcian (fig. 12.51) et mieux visibles en

ﬂ lumiére polarisée. Fig. 12.52 Calciphylaxie - livedo douloureux.




ment vers des zones de nécrose (fig. 12.53). Le pronostic est
souvent mauvais.

La biopsie démontre la calcification des artérioles et
veines du derme et de 1'hypoderme (fig. 12.54), qu'on voit
mieux avec la coloration de Von Kossa. Les calcifications
vasculaires sont diffuses, y compris dans I'hypoderme
(fig. 12.55).

Fig. 12.53 Calciphylaxie - Iésions nécrotiques évoluées.

Fig. 12.55 Calciphylaxie - calcinose des petits vaisseaux
de la graisse.

TISSU CONJONCTIF ET DERMATOSES DE SURCH

La panniculite calcifiante survient plutot chez les patients
obéses, en insuffisance rénale évoluée, et en général apres
un traumatisme (injections d'héparine ou d'insuline). Il se
forme des placards indurés inflammatoires et douloureux qui
peuvent se fistuliser (fig. 12.56).

Il s'agit d'une panniculite trés nécrosante (fig. 12.57), avec
des calcifications vasculaires, mais surtout des dépdts cal-
ciques autour des cadres adipocytaires et dans les septums
(fig. 12.58 et 12.59).

4 N

Fig. 12.56 Panniculite calcifiante.
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Fig. 12.58 Calcification des cadres adipocytaires.
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Des calcifications dermiques peuvent accompagner des
calcifications des organes au cours de l'insuffisance rénale. Il
s'agit de masses dures plus ou moins grandes, parfois visibles
quand elles sont superficielles, et qui peuvent s'éliminer a tra-
vers la peau (fig. 12.60).

Au microscope, il s'agit de dépots calciques massifs, trés baso-
philes en coloration standard (fig. 12.61), entourés d'un derme
inflammatoire avec formation de granulomes périphériques.

Fig. 12.60 Calcification dermique perforante.

Fig. 12.61 Calcinose dermique de l'insuffisance rénale.

/

AUTRES TABLEAUX DE CALCINOSES

La calcinose tumorale de Teuschlander ou lipocalcinogranu-
lomatose, de transmission autosomique récessive, comprend
d'énormes masses calciques en regard des surfaces articu-
laires, notamment les hanches ou les genoux (fig. 12.62). Par
leur volume, elles peuvent entrainer des compressions vas-
culaires et nerveuses et des surinfections ou une ¢élimination
transcutanée. La radiographie montre bien la grande taille de
ces calcinoses.

Au microscope, il s'agit de masses dermiques trés basophiles
(fig. 12.63), entourées d'une fibrose et de granulomes (fig. 12.64).

La calcinose scrotale idiopathique réalise de multiples
structures dures dont I'aspect clinique peut parfois évoquer
des kystes épidermoides (voir chap 17).

Le calcinome de Winer est une petite 1ésion isolée papuleuse
ou nodulaire apparaissant dés l'enfance ou méme congénitale ;
elle est dure, jaunatre et parfois inflammatoire (fig. 12.65). Au
microscope, de multiples petits éléments basophiles recou-
verts d'un épiderme hyperplasique lui conférent une silhouette
différente des autres calcinoses (fig. 12.66). Il y a peu de réac-
tion inflammatoire au contact mais une fibrose (fig. 12.67). Il
y a parfois des phénomeénes d'élimination transcutanée.

a _ )

Fig. 12.62 Calcinose tumorale - aspect radiologique.

Fig. 12.63 Calcinose tumorale et fibrose.
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Fig. 12.67 Calcinome de Winer - petits amas basophiles
avec peu d'infiltrat.

4 - N

Fig. 12.68 Macroscopie d'un pilomatricome calcifié.

Fig. 12.66 Calcinome de Winer - petits amas basophiles. Fig. 12.69 Pilomatricome «momifié» avec calcifications.

\_ j

De nombreuses lésions inflammatoires ou tumorales peuvent OSSIFICATIONS
aussi se calcifier, comme les cicatrices, certaines parasitoses,

les kystes trichilemmaux ou le pilomatricome. Dans le piloma- ~ Les ossifications cutanées sont plus rares que les calcinoses.
tricome, l'aspect jaune en macroscopie (fig. 12.68) et la dureté  Elles peuvent étre secondaires a des lésions tissulaires, notam-
bosselée de la 1ésion sont la conséquence directe de la calci- ~ ment des tumeurs ou des lésions inflammatoires.

fication (fig. 12.69). Pour les autres, il ne s'agit souvent que La tumeur qui est le plus souvent ossifiée est le piloma-

d'une particularité histologique. tricome (fig. 12.70). Au microscope, le stroma en périphérie
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Fig. 12.70 Pilomatricome ossifié.

des cellules fantomes s'ossifie. Ce tissu osseux métaplasique
contient aussi du tissu adipeux de la moelle, qui peut excep-
tionnellement étre hématopoiétique.

Ce type de tissu osseux métaplasique est aussi trouvé dans
d'autres tumeurs folliculaires ainsi que sous des navus méla-
nocytaires du visage qui incluent des follicules (ostéonavus
de Nanta). C'est a partir de la zone périfolliculaire que la
métaplasie osseuse se développe.

Les ostéomes idiopathiques de la face touchent plutdt des
femmes agées et se caractérisent par de multiples petites
papules trés dures au toucher, couleur chair, situées sur le
visage (fig. 12.71) qu'on peut voir avec une radiographie.

Au microscope, ces Iésions peuvent étre énucléées et sont
constituées de petits ostéomes isolés. Si l'on fait une excision,
on voit une inflammation folliculaire en surface et de petits
ostéomes ronds en profondeur (fig. 12.72).

Les ostéomes en plaques peuvent étre idiopathiques
(ostéome solitaire en plaque) ou associés a des maladies
métaboliques telles que la maladie d'Albright ou hétéroplasie
osseuse progressive (fig. 12.73 et 12.74). Ces ostéomes sont
situés dans le derme et I'hypoderme. L'excision d'une 1ésion
montre du tissu osseux mature, situé dans le derme, sans réac-
tion granulomateuse notable (fig. 12.75).

Enfin, la présence d'os dans le derme peut étre la consé-
quence de l'exostose ostéogénique se caractérisant par une

Fig. 12.71 Ostéomatose de la face.

Fig. 12.73 Ostéomes en plaques d'une hétéroplasie
osseuse progressive.

Fig. 12.74 Ostéomes cutanés vus au scanner.

papule trés dure, douloureuse au contact, située sur un orteil
(fig. 12.76). La radiographie comme I'histologie aprés exci-
sion montrent bien du tissu osseux mature et parfois une zone
cartilagineuse (fig. 12.77 et 12.78).



Fig. 12.75 Ostéome cutané.

/

Fig. 12.76 Exostose.
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Fig. 12.77 Exostose - tissu osseux et cartilage.
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Fig. 12.78 Exostose - tissu osseux mature.

ANOMALIES DU TISSU ELASTIQUE
ET CONJONCTIF

TISSU ELASTIQUE
Pseudoxanthome élastique

L'affection la plus caractéristique est le pseudoxanthome ¢élas-
tique (PXE), qui résulte de mutations du géne 4BBC6, dans
les formes récessives de la maladie. Il existe aussi des formes
autosomiques dominantes. Le PXE se présente sous forme
de papules multiples de couleur jaune, qui ont tendance a
confluer, situées dans les plis axillaires, les plis des coudes
et le cou (fig. 12.79). Avec le temps, les Iésions confluent en
plaques, et la peau peut devenir flasque avec de grands plis
qui pendent, comme une cutis laxa (fig. 12.80). La gravité
de la maladie est conditionnée par les signes extracutanés,
notamment vasculaire et digestive.

La biopsie d'une papule ou de peau saine montre dans le derme
moyen des fibres élastiques courtes, épaissies et irrégulicres
(fig. 12.81), comme si elles avaient été hachées (fig. 12.82). 1l
s'agit donc d'une élastorrhexie, fixant les sels de calcium, contrai-
rement aux autres types d'élastorrhexie. Cela peut étre démontré
par la coloration de Von Kossa ot ces fibres anormales sont colo-
rées en noir (fig. 12.83).

Fig. 12.79 Pseudoxanthome élastique.
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Fig. 12.80 PXE avec aspect de cutis laxa.

Fig. 12.82 Fibres élastiques hachées trés éosinophiles.

Elastome perforant serpigineux

L'¢lastome perforant serpigineux peut accompagner des mala-
dies du tissu conjonctif, notamment le syndrome de Marfan
et le syndrome d'Ehlers Danlos de type 4. On peut le voir
aussi au cours de la trisomie 21, ou aprés traitement par
D-pénicillamine. La Iésion se présente comme de multiples
papules dures et inflammatoires disposées en arc de cercle,
comme un front qui avance (fig. 12.84).

LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 12.83 Coloration de Von Kossa montrant la calcification
des fibres.
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Fig. 12.84 Elastome perforant.

Fig. 12.85 Elastome perforant.

Au microscope, il y a en bordure une hyperplasie épider-
mique parfois pseudocarcinomateuse, avec des amas de fibres
¢élastiques situées trés haut dans le derme, qui vont subir un
phénomene d'élimination transépidermique (fig. 12.85). Il y
a de petits abces a polynucléaires au contact de I'épiderme
lorsque ces fibres débutent leur passage transépidermique
(fig. 12.86). Elles sont visibles en général en coloration stan-
dard mais surtout avec la coloration a l'orcéine (fig. 12.87).
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lupus érythémateux associé. Il existe aussi des anétodermies
secondaires, dans certains lymphomes cutanés, ou en surface
du pilomatricome, ce qui peut donner parfois des images de
décollement bulleux intradermiques par fragilité.

Au microscope, il y a peu de choses a voir en coloration stan-
dard, mais le derme apparait déshabité (fig. 12.90). Toutefois,
I'examen du centre de la 1ésion par rapport a la périphérie montre
qu'il n'y a plus que des faisceaux de collagéne sans fibres élas-
tiques €osinophiles. L'examen utile est ici la coloration a 1'or-
céine qui montre qu'il n'y a plus de fibres élastiques dans le
derme superficiel et moyen (fig. 12.91 et 12.92), alors que la
situation est normale sous la Iésion (fig. 12.93).

4 _ | N

Fig. 12.86 Elastome perforant-fibres élastiques
et micro-abces.

Fig. 12.87 Elastome perforant serpigineux (coloration a I'orcéine).

Anétodermie

L'anétodermie se caractérise par des papules molles, dépres-
sibles, qui résultent d'une disparition du tissu élastique
dermique (fig. 12.88). On distingue les anétodermies inflam-
matoires (fig. 12.89) de celles qui ne le sont pas. L'anétodermie i - .
doit toujours faire rechercher des facteurs prothrombotiques, Fig. 12.90 Anétodermie (coloration HE).

notamment des anticorps antiphospholipides avec ou sans L D

Fig. 12.88 Anétodermie. Fig. 12.91 Anétodermie (coloration a I'orcéine). 255
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Fig. 12.93 Anétodermie - fibres élastiques normales en profondeur.

Vergetures

Les vergetures résultent d'une anomalie du collagene. Ce sont
des structures linéaires a surface légérement déprimée, dont
la consistance est un peu molle; elles sont souvent inflam-
matoires (fig. 12.94). Au contraire de I'anétodermie, on a des

Fig. 12.94 Vergetures inflammatoires.

NIQUE A LA MICROSCOPIE

faisceaux de tissu élastique compacts, ou les fibres semblent
augmentées en nombre et empilées les unes sur les autres
(fig. 12.95 et 12.96). Cela résulte de la disparition de faisceaux
de collagéne plus que de I'augmentation des fibres élastiques.

Fig. 12.95 Vergeture.

Fig. 12.96 Amas de fibres élastiques empilées
(coloration a I'orcéine).
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TUMEURS EPIDERMIQUES BENIGNES

KERATOSES SEBORRHEIQUES

11 s'agit de la plus commune de toutes les tumeurs cutanées. La
fréquence augmente avec 1'dge, mais elles peuvent apparaitre
des la troisiéme décennie. L'apparition brutale de nombreuses
kératoses séborrhéiques (KS) avec une composante inflam-
matoire réalise le signe de Leser-Trélat, qui peut correspondre
a une manifestation paranéoplasique.

Les KS sont le plus souvent brun clair, mais elles peuvent
étre tres foncées ou au contraire couleur peau normale. La
forme la plus classique est papillomateuse (fig. 13.1). Il s'agit
d'une lésion un peu kératosique ou croliteuse qui se détache
facilement au grattage. Elle peut étre arrachée ou irritée pour

Dermatologie. De la clinique a la microscopie
© 20135, Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés

cette raison, car elle semble posée a la surface de la peau. Les
localisations électives sont le tronc et le visage.

La KS exophytique se développe au-dessus du plan de 1'épi-
derme (fig. 13.2), avec acanthose hyperplasique, papillomatose
et hyperkératose formant des cheminées et pseudokystes cornés.
Les KS sont faites de petits kératinocytes immatures ronds, avec

a )
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Fig. 13.1 Kératose séborrhéique classique.

Fig. 13.2 Kératose séborrhéique exophytique.

N /
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persistance d'une couche granuleuse; I'hyperkératose est géné-
ralement orthokératosique (fig. 13.3). Elle peut s'invaginer dans
les cheminées cornées. Les cellules sont dans certains cas forte-
ment pigmentées (fig. 13.4). Les KS sont souvent excoriées ou
inflammatoires (fig. 13.5). Dans ce cas, il existe une squame-
crolite et une inflammation sous-jacente (fig. 13.6), avec des
phénomenes d'enroulements et des dyskératoses qui peuvent

Fig. 13.4 Kératose séborrhéique pigmentée.

260

Fig. 13.5 Kératose séborrhéique inflammatoire et excoriée.

IE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

faire discuter le carcinome spinocellulaire. L'architecture est ici
essentielle pour le diagnostic.

Les KS du visage sont souvent planes (fig. 13.7) et ont
alors un développement endophytique et un aspect réticulé
(fig. 13.8) expliquant que la 1ésion s'arrache moins facilement.
Certaines KS du visage ont un aspect inquiétant car planes et
trés pigmentées.

Fig. 13.6 Kératose séborrhéique irritée.

4 N

Fig. 13.7 Kératose séborrhéique plane.

Fig. 13.8 Kératose séborrhéique réticulée.
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La KS «clonale» est souvent peu pigmentée (fig. 13.9). Au
microscope, elle comprend des amas ronds (ou nids) de cel-
lules, parfaitement délimités par rapport a 1'épiderme normal
(fig. 13.10), faits de kératinocytes réguliers de petite taille,
plus ronds que ceux du stratum spinosum adjacent. On n'y
trouve pas de canaux ni de vacuoles comme dans 'hidroacan-
thoma simplex qui peut lui ressembler (voir plus loin).

a )

Fig. 13.9 Kératose séborrhéique clonale.

Fig. 13.11 Maladie de Castellani.

TUMEURS ET KYSTES CUTANES

Fig. 13.12 Maladie de Castellani.

La dermatose de Castellani ou dermatosis papulosa nigra
(fig. 13.11) est une variante de KS qui se développe sur
phototype foncé et a un caractére familial. De petites 1ésions
trés exophytiques noires ou brun trés foncé apparaissent
d'abord sur les pommettes et peuvent s'étendre sur les autres
zones du visage. Au microscope, elles sont exophytiques,
papillomateuses, hyperkératosiques et fortement pigmentées
(fig. 13.12). L'aspect est trés proche d'une KS pigmentée et
réticulée.

ACANTHOME A GRANDES CELLULES

Cette 1ésion peu connue se présente comme une petite plaque
ou une papule solitaire, grise ou brun clair, située principale-
ment au cou et aux extrémités, de moins de 1 cm (fig. 13.13),
chez les adultes de plus de 70 ans. Cet acanthome ressemble a
une KS ou a un lentigo ; son origine virale est discutée.

La Iésion est difficile a voir si elle n'est pas excisée tota-
lement. L'hyperkératose et I'acanthose sont identifiables par
comparaison avec le bord normal (fig. 13.14). Au centre, le
nombre de couches cellulaires est normal, mais les kératino-
cytes sont plus volumineux (fig. 13.15) que ceux de la peau
adjacente (fig. 13.16). C'est donc la taille des kératinocytes
qui est responsable de 1'acanthose, d'ou le nom de 1'entité. I1
n'y a pas de pseudokystes ni de cheminées cornées comme
dans la KS.

Fig. 13.13

Acanthome a grandes cellules.

a
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Fig. 13.16 Acanthome a grandes cellules - peau normale.

ACANTHOME A CELLULES CLAIRES

L'acanthome a cellules claires survient chez 1'adulte, plus sou-
vent aux membres inférieurs, et se présente comme une petite
papule ou une plaque, en général de moins de 2 cm, avec
bonne limitation périphérique et une collerette épidermique
(fig. 13.17). Ces acanthomes sont rosés ou rouges, légérement
suintants et cliniquement inquiétants en raison de 1'aspect sail-
lant et un peu érosif. Il en existe des formes multiples éruptives.

DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE
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Fig. 13.17 Acanthome a cellules claires.

Fig. 13.19 Acanthome a cellules claires.

Il s'agit d'une 1ésion épidermique acanthosique, légérement
hyperkératosique, faite de cellules claires, et trés bien limitée
par rapport a I'épiderme normal (fig. 13.18), notamment sur
les bords (fig. 13.19). Ces cellules sont colorables par le PAS
et sont régulicres. Il y a une discréte hyperkératose. On voit
souvent une exocytose de polynucléaires neutrophiles.



ACANTHOME EPIDERMOLYTIQUE

La forme classique est constituée de multiples papules
rosées avec ou sans hyperkératose, situées sur le scrotum
ou les organes génitaux féminins (fig. 13.20). On incrimine
des traumatismes locaux, et I'hypothése virale a été évoquée
sans qu'on puisse la démontrer. Il existe aussi des formes soli-
taires difficiles a reconnaitre cliniquement.

a _ )

Fig. 13.20 Acanthomes épidermolytiques du scrotum.

TUMEURS ET KYSTES CUTANES

Au microscope, I'épiderme est acanthosique, avec dans
toute la 1ésion une épidermolyse (fig. 13.21) qui n'est pas dif-
férente de celle rencontrée dans les ichtyoses épidermoly-
tiques. L'ensemble de I'épiderme a un aspect « ébranlé», avec
des granulations anormales sur toute sa hauteur (fig. 13.22).

TUMEURS FOLLICULAIRES BENIGNES

TRICHOFOLLICULOME

Le trichofolliculome si¢ge principalement sur la face, sur-
tout au nez, et peut étre observé chez les enfants et les adultes
(fig. 13.23). Cette papule de moins de 1 cm est centrée par un
orifice dans lequel on peut voir du petit duvet, voire des poils
terminaux (fig. 13.24). Sinon, l'aspect est celui d'une papule
légérement ombiliquée.

Fig. 13.23 Trichofolliculome.

Fig. 13.24 Trichofolliculome - dermoscopie.

Il s'agit d'une volumineuse invagination infundibulaire
(fig. 13.25) sur laquelle sont branchés de multiples folli-
cules plus ou moins grands mais complets, avec un segment
inférieur, une tige pilaire et parfois des glandes sébacées. En
fonction de la coupe, on peut avoir la fausse impression de
structures kystiques. A I'abouchement des follicules «secon-
daires», on voit de petites tiges pilaires (fig. 13.26), que la
lumiere polarisée permet de bien mettre en évidence.

263



264

Fig. 13.26 Trichofolliculome : follicules secondaires.

DYSKERATOME VERRUQUEUX

Cette tumeur de l'adulte (dge moyen 60 ans) se présente
comme un papulonodule kératosique (fig. 13.27) avec ombili-
cation centrale dans un tiers des cas, et est localisé le plus sou-
vent a la téte ou au cou, et plus rarement sur le tronc.

Le dyskératome verruqueux est exophytique et cratéri-
forme, surmonté d'une hyperkératose ortho- et parakérato-
sique, et est parfois limité latéralement par un bec (fig. 13.28).
A la partie basse, on voit des fentes acantholytiques, avec

ATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 13.28 Dyskératome verruqueux.

Fig. 13.29 Dyskératome verruqueux.

corps ronds et grains (fig. 13.29); I'aspect est celui de la mala-
die de Darier. Si la Iésion est solitaire, il n'y a pas de diagnos-
tic différentiel. S'il y a quelques 1ésions, on doit évoquer une
maladie de Darier paucisymptomatique.

PORE DILATE (PORE DE WINER)

Il s'agit d'un volumineux comédon isolé, qu'on n'arrive
jamais a extraire tout a fait, localisé principalement au visage
(front, région temporale et joue) chez l'adulte apres 40 ans
(fig. 13.30). La bordure peut étre papuleuse avec un centre
kératosique (fig. 13.31).

Fig. 13.27 Dyskératome verruqueux.

Pore dilaté.

Fig. 13.30
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Le centre correspond a un grand sac infundibulaire acantho- gaines pilaires (pilar sheath acanthoma) en est une variante,
sique, plus ou moins anfractueux (fig. 13.32), rempli de kéra- avec une paroi un peu plus bourgeonnante et une ouverture
tine compacte et éosinophile (fig. 13.33). L'acanthome des  plus évasée. Contrairement au trichofolliculome, on ne voit

pas de follicule complet dans la paroi.

TUMEUR INFUNDIBULAIRE
(OU TUMEUR DE L'INFUNDIBULUM PILAIRE
OU INFUNDIBULOME)

Cette petite 1ésion plane blanche ou plus claire que la peau
normale est localisée principalement au visage (fig. 13.34).
C'est dans les formes multiples qu'on peut faire le diagnos-
tic clinique, car il y a de nombreuses macules au visage,
mais aussi sur le tronc ou les fesses. Le contraste est évident
lorsque la peau normale bronze (fig. 13.35). Le contour est
géographique et la taille va de 3 a 15 mm.

Cette tumeur est formée d'un petit plateau horizontal de
cellules claires, situé¢ sous I'épiderme et connecté a celui-ci
ou aux follicules par de petits ponts (fig. 13.36). Les cellules
sont plus grandes et plus claires que celles de 1'épiderme et
peuvent étre Iégérement PAS positives. En périphérie, on voit
une basale épaisse et surtout des mottes de tissu élastique, déja
visibles en coloration standard, mais micux visualisées avec
l'orcéine (fig. 13.37).

Fig. 13.32 Pore dilaté - acanthome des gaines pilaires.

k j Fig. 13.34 Tumeur infundibulaire.

Fig. 13.33 Pore dilaté. Fig. 13.35 Tumeurs infundibulaires multiples. IL
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Fig. 13.37 Tumeur infundibulaire (coloration a I'orcéine).

POROME FOLLICULAIRE (OU KERATOSE
FOLLICULAIRE INVERSEE)

Cette tumeur bénigne se voit chez 'adulte aprés 60 ans, sur-
tout au visage ou sur le cuir chevelu. Il existe des formes
exophytiques (fig. 13.38) et des formes plus planes et aussi
hyperkératosiques (fig. 13.39).

Fig. 13.38 Porome folliculaire exophytique.

. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 13.39 Porome folliculaire endophytique.

Fig. 13.40 Porome folliculaire exophytique.

La lésion est symétrique et bien limitée, avec une
hyperkératose ortho- et parakératosique, exophytique
(fig. 13.40) ou endophytique (fig. 13.41). Elle est faite de
kératinocytes de grande taille souvent séparés les uns des
autres, donnant une fausse impression d'acantholyse ou
un aspect « lache » a I'ensemble. Il s'y associe des cellules
dyskératosiques ou de petits enroulements épidermoides
(fig. 13.42).

Le diagnostic différentiel comprend la kératose sébor-
rhéique irritée et le carcinome spinocellulaire, dans lequel il y
a plus d'atypies et pas d'aspect «lache».



Fig. 13.41

Fig. 13.42 Porome folliculaire — gros plan montrant
les petits enroulements.

TRICHILEMMOME (OU TRICHOLEMMOME)

11 s'agit d'une tumeur papuleuse et kératosique, située le plus
souvent au visage, et mesurant généralement moins de 1 cm
(fig. 13.43). 1l existe des formes multiples dans la maladie
de Cowden. L'aspect est celui de papules kératosiques 1égere-
ment ombiliquées.

Fig. 13.43 Trichilemmome dans un syndrome de Cowden.

TUMEURS ET

Fig. 13.45 Trichilemmome.

Au microscope, le trichilemmome est exo- et endophytique
et recouvert d'une hyperkératose ortho- ou parakératosique
(fig. 13.44). La limite latérale est nette. La tumeur est toujours
connectée a I'épiderme. A sa partie inférieure, elle est faite de
cellules claires formant une palissade, bordée par une mem-
brane basale épaisse (fig. 13.45). Les cellules sont colorables
par le PAS, et ont un noyau excentré comme celles de la gaine
folliculaire externe.

Le diagnostic différentiel est I'acanthome a cellules claires qui
n'a pas de palissade ni de cellules cylindriques. Dans le carci-
nome trichilemmal, il y a beaucoup plus d'atypies et des mitoses.

PILOMATRICOME

Le pilomatricome survient a tout dge mais est préférentielle-
ment vu chez les jeunes enfants (80 % des cas). Il est localisé
principalement a la téte et au cou et moins fréquemment aux
membres supérieurs. Il y a une légére prédominance féminine.
Cette tumeur est dermo-hypodermique et se présente comme
un nodule plus ou moins saillant (fig. 13.46 et 13.47). A la pal-
pation, on sent une induration, irréguliére et bosselée. On voit
parfois a travers I'épiderme l'aspect calcifié. Dans certains cas,
il existe une anétodermie au-dessus de la 1ésion (fig. 13.48),
qui peut méme conduire a une Iésion bulleuse.
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Fig. 13.46 Pilomatricome.

IE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 13.47 Pilomatricome vue générale.

B e

Fig. 13.48 Pilomatricome avec anétodermie.

Au microscope, le pilomatricome est rond ou ovalaire
(fig. 13.47) et peut étre kystique. Il est fait d'une alternance de
bandes de petites cellules basophiles a trés haut rapport nucléo-
cytoplasmique avec activité mitotique importante, et de plages de
cellules fantdmes anucléées (fig. 13.49). L'image typique est celle
de la zone transitionnelle ou 1'on passe graduellement des cel-
lules matricielles vers les cellules fantomes. La Iésion est souvent

Fig. 13.50 Pilomatricome momifié.

énucléée lors de I'excision. Avec le temps, les zones matricielles
disparaissent et il ne persiste plus que les cellules fantomes; la
pigmentation mélanique est fréquente (fig. 13.50).

TRICHOBLASTOME (OU TRICHOEPITHELIOME)

Le trichoblastome touche les adultes a 45 ans en moyenne, avec
une nette prédominance féminine. La Iésion varie d'une petite
papule couleur chair (fig. 13.51) a des Iésions plus grandes

Fig. 13.51 Trichoblastome isolé.



Fig. 13.52 Trichoblastome en plaque.

Fig. 13.53 Trichoblastomes multiples.

Fig. 13.54 Trichoblastome - silhouette.

\_ J

ressemblant au carcinome basocellulaire, qui peuvent étre par-
fois pigmentées ou en plaque (fig. 13.52). Les localisations pré-
férentielles sont le sillon nasogénien et le nez ainsi que 1'angle
interne de l'eeil. Les formes multiples autosomiques dominantes
sont le syndrome de Brooke-Spiegler et la trichoépithélioma-
tose, qui ont la méme origine génétique (fig. 13.53).

Au microscope, il existe de nombreuses variantes archi-
tecturales, en petits nodules, en gros nodules (fig. 13.54), cri-
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Fig. 13.55

Fig. 13.56 Trichoblastome - aspect arborescent.

et

Fig. 13.57 Trichoblastome - aspect en labyrinthe.

briformes (fig. 13.55), arborescentes (fig. 13.56) ou rubanées
(fig. 13.57). La silhouette montre une Iésion symétrique et
relativement bien limitée, pouvant toucher toute la hauteur du
derme et habituellement sans connexion avec I'épiderme. La
tumeur est faite de cellules trés basophiles, formant des lobules
ou des travées, au sein d'un stroma cellulaire avec une pig-
mentation mélanique fréquente. Il n'y a habituellement pas de
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fentes de rétraction contre les éléments épithéliaux, mais des
fentes a distance, entre le stroma et le tissu sain, marquant bien
la limite périphérique. La forme rubanée (rippled) a un aspect
labyrinthique, avec de multiples petites travées sans vraie dif-
férenciation folliculaire. La différenciation folliculaire typique
est représentée par des zones éosinophiles avec kératinisation
folliculaire, situées au sein de massifs basophiles donnant une
image «bleu autour, rouge au centre» (fig. 13.58). Certains
lobules s'invaginent pour former une image proche de celle de
la papille pilaire. Contrairement au carcinome basocellulaire,
le trichoblastome donne un marquage positif avec l'anticorps
~ PHLDAI (fig. 13.59).

Fig. 13.58 Trichoblastome - zones de kératinisation
folliculaire.
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Fig. 13.59 Trichoblastome (marquage PHLDAA1).

TRICHOEPITHELIOME DESMOPLASTIQUE

Cette tumeur se développe chez l'adulte jeune (45 ans en
moyenne) avec une trés nette prédominance féminine (85 %).
Elle est située surtout au milieu de la joue (fig. 13.60) ou sur le
front et plus rarement au nez. L'aspect clinique est celui d'une
petite plaque couleur chair ou jaunatre, assez bien limitée et

ﬂ mesurant 0,5 a 1,5 cm.

DERMATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Au microscope, il s'agit d'une 1ésion a grand axe horizontal,
occupant toute la hauteur du derme (fig. 13.61), non connec-
tée a la surface. Elle est faite de petites travées de cellules
basophiles sans artéfacts de rétraction (fig. 13.62), avec des
petits kystes contenant une kératine lamellaire et parfois calci-
fiés. Le diagnostic différentiel est d'abord le carcinome baso-
cellulaire sclérodermiforme (ou PHLDAI n'est pas exprimé,
a la différence du trichoépithéliome desmoplastique), puis le
carcinome annexiel microkystique. Dans environ 10 % des
cas, la tumeur s'accompagne d'un navus navocellulaire tota-
lement intriqué aux éléments épithéliaux.

4 _ N

Fig. 13.60 Trichoépithéliome desmoplastique.

Fig. 13.61 Trichoépithéliome desmoplastique.

\_ J

Fig. 13.62 Trichoépithéliome desmoplastique.



HAMARTOME FOLLICULAIRE BASALOIDE

Cette lésion rare a plusieurs présentations cliniques : petite
plaque isolée, multiples papules dans un secteur limité
(fig. 13.63), forme linéaire (fig. 13.64) et forme généralisée.
Au microscope, tous les follicules sont remplacés par
des structures obliques et arborescentes (fig. 13.65), avec
¢bauches de kystes mais sans matrice pilaire, sans kératini-
sation folliculaire ni tige pilaire. La surface est kératosique.

Fig. 13.63 Hamartome folliculaire basaloide localisé.

4 N

Fig. 13.64 Hamartome folliculaire basaloide linéaire.

Qg. 13.65 Hamartome folliculaire basaloide.

J
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Fig. 13.66 Hamartome folliculaire basaloide.

La Iésion peut former de petites papules bien limitées ressem-
blant fortement au trichoblastome ou au navus basocellulaire
du syndrome de Gorlin (fig. 13.66). Le stroma est folliculaire,
avec de la mucine et des cellules fusiformes.

FIBROFOLLICULOME ET TUMEURS
PERIFOLLICULAIRES

Le fibrofolliculome, le fibrome périfolliculaire et le trichodis-
come représentent des variantes morphologiques des 1ésions
du syndrome de Birt-Hogg-Dubé. 1l existe toutefois des fibro-
folliculomes solitaires et des trichodiscomes multiples n'en-
trant pas dans le cadre de ce syndrome. Ils si¢gent surtout au
visage ; ce sont de multiples petites papules a centre ombiliqué
ou comédonien (fig. 13.67).

Au microscope, le fibrofolliculome est le plus caractéristique,
avec une orientation verticale légérement oblique, un infundibu-
lum dilaté (fig. 13.68 et 13.69) autour duquel on trouve de fins
prolongements plus ou moins réticulés, situés au sein d'un stroma
pilaire riche en mucine et contenant des cellules fusiformes. Le
trichodiscome forme une papule a l'arriére d'un poil, au sein de
laquelle on trouve de petits vaisseaux et des cellules fusiformes
CD34+ au sein d'un stroma riche en mucine. La recoupe d'un
fibrofolliculome peut donner cet aspect (fig. 13.70). Parfois,
la structure folliculaire est plus anormale, mais elle conserve

Fig. 13.67

Fibrofolliculomes multiples.
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Fig. 13.68 Fibrofolliculome.

Fig. 13.69 Fibrofolliculome.

Fig. 13.70 Trichodiscome (recoupe de la fig. 13.68).

un aspect vertical (fig. 13.71). Le fibrome périfolliculaire est
centré par une annexe de petite taille entourée d'une zone de
fibrose concentrique. On a parfois les trois images pour une
seule 1ésion en réalisant des recoupes multiples.

OGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 13.71

HAMARTOME FOLLICULOSEBACE KYSTIQUE

Cette 1ésion siége principalement au visage, surtout sur le nez,
et se présente comme un papulonodule exceptionnellement
pédiculé (fig. 13.72). Il y a une légere prédominance mascu-
line et I'age moyen est de plus de 40 ans.

L'aspect au microscope est celui d'une structure kystique
infundibulaire centrale, entourée de multiples glandes séba-
cées matures, sans connexion directe avec la surface (fig. 13.73
et 13.74). Le stroma est fibreux ou contient de fagon typique
des adipocytes. La 1ésion est trés proche de I'hamartome lipo-
mateux contenant des éléments folliculaires.

4 N

Fibrofolliculome.

Fig. 13.73 Hamartome folliculosébacé kystique.
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Fig. 13.74 Hamartome folliculosébacé kystique.

TUMEURS SEBACEES BENIGNES

HYPERPLASIE SEBACEE

Cette affection est banale aprés la cinquantaine, sous forme
isolée ou multiple, presque toujours au visage. La Iésion
typique est une papule ombiliquée (fig. 13.75), bien limitée,
avec une périphérie jaunatre (fig. 13.77).

Fig. 13.75 Hyperplasie sébacée du front.

Fig. 13.76 Hyperplasie sébacée avec canal excréteur central.

TUMEURS ET KYSTES CUT

Fig. 13.77 Hyperplasie sébacée de couleur trés jaune.

Fig. 13.78 Hyperplasie sébacée papuleuse.

Au microscope, 'hyperplasie sébacée est bien circons-
crite et centrée par un infundibulum contenant de la kéra-
tine (fig. 13.76). De part et d'autre, on observe des glandes
sébacées volumineuses mais de structure normale, I'en-
semble étant proche d'une glande sébacée trop volumineuse.
L'épiderme est soulevé de part et d'autre, d'ou l'aspect de
papules de couleur jaune, mais I'ombilication n'est pas obli-
gatoire (fig. 13.78).

ADENOME SEBACE

Cette tumeur survient chez 'adulte aprés 40 ans et est beau-
coup moins fréquente que I'hyperplasie sébacée. Elle doit
toujours faire rechercher un syndrome de Muir-Torre.
L'adénome sébacé est arrondi, jaunatre, a surface lisse ou
crolteuse et d'aspect gras (fig. 13.79 et 13.80). Il mesure en
général moins de 1,5 cm, mais peut occasionnellement étre
plus grand.

L'adénome sébacé est symétrique, bien limité et exophy-
tique (fig. 13.81), et fait de volumineux lobules sébacés, limi-
tés par une ou plusieurs couches de sébocytes immatures
basophiles périphériques, et contenant de nombreux sébo-
cytes matures (fig. 13.82). Il n'y a pas de canal excréteur, les
glandes semblant s'ouvrir directement a la surface (fig. 13.83),
qui est parakératosique et riche en neutrophiles. On peut, en
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Fig. 13.79 Adénome sébacé du front.

Fig. 13.80 Adénome sébacé de la joue.

Fig. 13.81 Adénome sébacé - surface parakératosique.

immunohistochimie, rechercher l'absence d'expression des
molécules du systeme de réparation des mésappariement, en
faveur du syndrome de Muir-Torre (MLH et MSH).

SEBACEOME (ANCIENNEMENT
EPITHELIOMA SEBACE)

Le sébacéome est peu fréquent et survient au visage chez
I'adulte apres 50 ans; il a une couleur jaunatre ou brunatre
(fig. 13.84). En cas de syndrome de Muir-Torre, les sébacéomes
et autres 1ésions sébacées sont multiples et peuvent apparaitre
plus t6t, avec une prédominance féminine (fig. 13.85).

ATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 13.82 Adénome sébacé avec plusieurs couches
de cellules immatures.

Fig. 13.83 Adénome sébacé a silhouette typique.

Fig. 13.84 Sébacéome - syndrome de Muir-Torre.

Au microscope, on a de multiples éléments nodulaires
dermiques, connectés ou non a la surface et soulevant 1'épi-
derme. Il y a une prédominance de cellules immatures baso-
philes, pouvant ressembler aux plages du trichoblastome
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s
Fig. 13.85 Multiples Iésions sébacées dans un syndrome
de Muir-Torre.
(Coll. Dr Olivier Cogrel.)
2 : I :
i H’
Fig. 13.88 Sébacéome kystique.
NAVUS SEBACE (HAMARTOME SEBACE)
Le navus sébacé est le plus souvent congénital, se présentant
comme des papules linéaires ou des plaques, situées au visage
ou au cuir chevelu (fig. 13.89). La couleur jaune, 1'alopécie
et la disposition linéaire sont trés évocatrices. Avec l'age, ces
Iésions ont une surface plus papillomateuse ou kératosique et
de nombreuses tumeurs peuvent s'y développer.
. o L'aspect microscopique évolue en fonction de I'age.
Fig. 13.86 Sébacéome. Chez le nourrisson, on a une hyperplasie épidermique avec
/ peu d'éléments sébacés visibles (fig. 13.90), mais avec une
absence de follicules terminaux. Chez 1'adulte au contraire,
les glandes sébacées sont bien mieux visibles, volumineuses,
sans canal excréteur bien défini, et surmontées par une
hyperplasie épidermique (fig. 13.91). Apres 1'age de 30 ans,
de multiples tumeurs principalement bénignes peuvent
& LR
Fig. 13.87 Sébacéome.
(fig. 13.86 et 13.87). Il y a toujours des sébocytes matures en
nombre variable au sein de ces massifs basophiles. La forme
kystique est quasi pathognomonique du syndrome de Muir-
Torre (fig. 13.88). L'architecture et la cytologie permettent 275

de distinguer le sébacéome du carcinome sébacé. Fig. 13.89 Naevus sébacé du nourrisson.
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Fig. 13.90 Nasvus sébacé du nourrisson.

Fig. 13.91 Naevus sébacé avec hyperplasie chez un adulte.

Fig. 13.92 Naevus sébacé compliqué de multiples tumeurs.

survenir (fig. 13.92), dont la plus fréquente est le trichoblas-
tome (fig. 13.93) qui exprime PHLDAT1 (fig. 13.94); on a
parfois de petits bourgeons basophiles proches du tricho-
blastome, mais naissant de 1'épiderme (fig. 13.95). On peut
voir sur un navus sébacé des tumeurs sébacées, sébacéomes
et adénomes sébacés, des trichilemmomes et exceptionnel-
lement des tumeurs annexielles malignes, trichoblastiques,
sébacées ou sudorales.

DERMATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 13.93 Trichoblastome sur nzevus sébacé.

Fig. 13.94 Trichoblastome sur nzevus sébacé -
marquage PHLDA1.

Fig. 13.95 Néogenése folliculaire sur neevus sébacé.



TUMEURS SUDORALES
ECCRINES BENIGNES

POROME

Le porome eccrine trabéculaire est souvent exophytique et
localisé plus souvent aux extrémités des membres. Il est bien
limité, rosé et humide (fig. 13.96), entouré d'une collerette
épidermique. Il survient chez l'adulte et a un aspect clinique
parfois inquiétant, car on évoque un porocarcinome ou un
mélanome achromique dans les zones palmoplantaires.

Au microscope, il peut étre exophytique (fig. 13.97) ou au
contraire endophytique (fig. 13.98). Il est connecté a 1'épi-
derme et surmonté d'une hyperkératose variable. Les larges
travées dermiques forment un réseau et sont faites de petites
cellules rondes réguliéres, bien séparées des kératinocytes
normaux (fig. 13.98).

La forme superficielle ou hidroacanthoma simplex survient
plus tard (age moyen 66 ans), est plus étalée, discrétement
kératosique, de couleur rosée ou brune, pouvant ressembler

Fig. 13.96 Porome eccrine du talon.

i

Fig. 13.97 Porome eccrine exophytique.
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a une kératose séborrhéique (fig. 13.99). L'aspect est celui de
nids de cellules porales trés bien limités dans I'épiderme, sans
invasion trabéculaire du derme (fig. 13.100). Au sein de ces

Fig. 13.99 Hidroacanthoma simplex.

Fig. 13.100 Hidroacanthoma simplex.
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massifs de cellules porales homogénes, on trouve de petits
canalicules (fig. 13.101).

Il existe d'autres variantes de poromes : la dermal duct
tumor qui n'est pas connectée a I'épiderme (fig. 13.102) et 1'hi-
dradénome poroide se développant dans le derme profond, les

Fig. 13.101 Hidroacanthoma simplex.

Fig. 13.103 Porome eccrine complexe.

LOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

lobules de la partie basse étant plus proches de I'hidradénome.
Il existe aussi des formes complexes mélant plusieurs types
d'architecture (fig. 13.103), la cytologie étant partout celle des
cellules porales. On peut trouver des zones de kératinisation
avec des cellules plus grandes, plus éosinophiles ainsi que des
zones de nécrose au centre des lobules les plus volumineux.

SYRINGOMES

Les syringomes peuvent étre isolés, au visage, mais ils sont sur-
tout reconnaissables dans la forme multiple, qui touche le haut
du visage, sous la paupiére inférieure (fig. 13.104) ou le tronc
dans toute sa partic antérieure (fig. 13.105), des formes érup-
tives étant possibles (hidradénomes éruptifs de Darier-Jacquet),
notamment au cours de la grossesse. I s'agit de petites ¢levures
papuleuses de couleur chair ou brunes, qui peuvent parfois lége-
rement augmenter de volume et devenir prurigineuses a l'effort.

Au microscope, il s'agit d'une tumeur dermique comprenant
de multiples structures luminales entourées de deux couches
cellulaires, et voisinant avec des travées parfois connectées
sur ces lumieres et donnant un aspect en raquette ou en tétard
(fig. 13.106). On peut en outre trouver de petits kystes kéra-
tinisants. Le stroma est souvent un peu fibreux voire desmo-
plastique (fig. 13.107). Il existe une variante a cellules claires,
ou la lumiére n'est pas évidente a voir (fig. 13.108).

Fig. 13.104 Syringomes sous-palpébraux.

Fig. 13.105 Syringomes thoraciques.



Fig. 13.108 Syringome a cellules claires.

SPIRADENOME ECCRINE

Cette tumeur se voit chez l'adulte aprés 30 ans et prédomine
chez 'homme. Elle peut étre isolée et elle est douloureuse
spontanément ou a la palpation. Des formes multiples peuvent
se voir au cours de la cylindromatose, ou dans des lésions
linéaires (fig. 13.109). La clinique n'est pas spécifique hormis
la douleur, la 1ésion étant un nodule a surface lisse.

Fig. 13.110 Spiradénome eccrine.

Fig. 13.111 Spiradénome eccrine.

Le spiradénome n'est pas connecté a I'épiderme. Il est
fait de plusieurs lobules de taille variable séparés les uns
des autres (fig. 13.110) et pouvant s'encastrer comme les
pieces d'un puzzle (fig. 13.111). Il y a souvent des cavités vas-
culaires dilatées au sein de la 1ésion. On trouve deux types
cellulaires : des grandes cellules a noyau clair ébauchant des
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formations alvéolaires, et de petites cellules au cytoplasme
peu abondant et au noyau dense correspondant a des cellules
myo-¢épithéliales (fig. 13.112). Au sein de ces massifs et cor-
dons, on peut voir des dépdts ¢osinophiles PAS positifs et
des canaux, 'image pouvant se rapprocher fortement de celle
du cylindrome. Il y a en fait une continuité entre ces deux
tumeurs.

Fig. 13.112 Spiradénome.

CYLINDROME

Le cylindrome peut étre isolé, principalement sur le cuir che-
velu (fig. 13.113), ou exister sous forme de multiples tumeurs
du cuir chevelu mais aussi du tronc. La cylindromatose
autosomique dominante, par mutation du gene CYLD, peut
aboutir au tableau de «tumeurs en turban» (fig. 13.114). Le
cylindrome est un nodule pouvant atteindre plusieurs cen-
timétres de diamétre, a surface lisse et parfois recouvert de
télangiectasies.

Au microscope, il s'agit d'une tumeur dermique, non
connectée a 1'épiderme, composée de lobules arrondis,
faits de cellules basophiles (fig. 13.115), ayant parfois
une disposition palissadique a la périphérie. Ces nodules
sont entourés d'une zone éosinophile dense colorable au
PAS, d'aspect hyalin, qu'on peut trouver aussi au centre
des lobules (fig. 13.116). On peut y trouver des tubes
glandulaires.

Fig. 13.113 Cylindrome.

Fig. 13.115

Fig. 13.116 Cylindrome - aspect typique.

HIDRADENOME

Cette tumeur survient principalement chez l'adulte. Elle si¢ge
au visage et au cuir chevelu ou a la partie proximale des
membres. Il s'agit d'un nodule a surface lisse (fig. 13.117),



Fig. 13.117 Hidradénome du scrotum.

Fig. 13.119 Hidradénome - zone a cellules claires.

parfois télangiectasique, avec dans des cas rares un pertuis
d'ou sort un liquide filant. La taille est en général de 1 a 2 cm.

Histologiquement, il s'agit d'une masse ronde, ou multilobu-
Iée, bien limitée a la périphérie (fig. 13.118). Les cellules sont
éosinophiles ou plus claires (fig. 13.119). Quand la majorité sont
claires, on parle d'hidradénome a cellules claires (fig. 13.120).
Les cellules sont PAS positives. Au sein de ces massifs, on
voit des canaux glandulaires (fig. 13.121), ou de grandes cavi-
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Fig. 13.121 Hidradénome - stroma hyalin.

tés contenant un liquide éosinophile d'aspect laqué. Le stroma
peut étre dense et hyalin. On peut trouver des cellules a mucus.
11 peut exister quelques mitoses. La frontiére avec 1'hidradéno-
carcinome est parfois difficile a tracer, d'autant qu'on a décrit
des cas avec des métastases, a partir de tumeurs n'ayant pas de
caractéristiques franchement malignes. Il faut toujours conseil-
ler d'exciser en totalité ces hidradénomes.

TUMEURS SUDORALES APOCRINES
BENIGNES

SYRINGOCYSTADENOME PAPILLIFERE

Cette tumeur peut se voir chez I'enfant ou chez 1'adolescent, a
la surface d'un navus sébacé. Les autres cas surviennent plu-
tot chez l'adulte et sont localisés principalement au visage et
au cuir chevelu. La tumeur est verruqueuse (fig. 13.122), peut
devenir végétante, mamelonnée et parfois suintante. Elle est
en général petite, ne dépassant pas 2 cm. On peut voir a la
loupe des orifices avec émission d'une sérosité ou de minus-
cules kystes. En raison de cet aspect végétant, elle est souvent
prise pour un carcinome.

Au microscope, la limitation est bonne, avec souvent une
hyperplasie épidermique en bordure pouvant former des becs,
ou des images rappelant le kérato-acanthome (fig. 13.123).
Il y a une invagination d'éléments épithéliaux qui s'étendent
vers le derme, formant des lumicres longues et branchées
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Fig. 13.123 Syringocystadénome papillifere - silhouette
typique.

/

communiquant avec la surface (fig. 13.124). Ces lumiéres
sont bordées par des cellules cuboides ou cylindriques, avec
une double couche cellulaire, I'une de cellules myo-épithé-
liales et l'autre de cellules cylindriques montrant des images
de sécrétion par décapitation (fig. 13.125). Le stroma est
inflammatoire et contient souvent de nombreux plasmocytes.
On trouve dans un cas sur deux les éléments du naevus sébacé
de part et d'autre, avec notamment des structures glandulaires
apocrines profondes dilatées (fig. 13.123). L'association
syringocystadénome papillifére et trichilemmome est patho-
gnomonique du nevus sébacé.

Fig. 13.124 Syringocystadénome papillifere -
lumiére glandulaire apocrine.

]3 DERMATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 13.125 Syringocystadénome papillifere -
revétement apocrine.

HIDRADENOME PAPILLIFERE

Cette tumeur survient principalement a la vulve ou plus rarement
dans la zone péri-anale. Elle survient chez I'adulte. L'aspect clinique
n'est pas identifiable : on voit un petit nodule non inflammatoire.

La lésion est ronde ou ovalaire, bien limitée, sans connexion
avec la surface, et formée d'innombrables lumiéres réalisant
un réseau ou un labyrinthe (fig. 13.126). Ces lumiéres sont
bordées par une double couche cellulaire comme dans le
syringocystadénome papillifére (fig. 13.127). Le stroma est
souvent inflammatoire. On peut voir un matériel éosinophile
dans les lumiéres.

Fig. 13.126 Hidradénome papillifere de la vulve.

Fig. 13.127 Hidradénome papilliféere.



SYRINGOME CHONDROJDE
(TUMEUR MIXTE CUTANEE)

Cette tumeur est le plus souvent apocrine. Elle prédomine nette-
ment chez 'homme a un 4ge moyen de 55 ans. Elle est localisée

dans la plupart des cas a la joue, ce qui fait toujours discuter la
possibilité d'une 1ésion salivaire. La présentation est celle d'un
nodule a surface lisse de 1 a 2 cm de diamétre (fig. 13.128).

La lésion est dermique et bien limitée, sans connexion avec
I'épiderme, et de forme arrondie ou ovalaire (fig. 13.129). Le
stroma est treés particulier, et contient souvent des adipocytes,
mais principalement des zones mucineuses ou cartilagineuses,

mises en évidence par le bleu Alcian (fig. 13.130). La tumeur

comporte des lumicres glandulaires typiquement apocrines,
en réseau, avec des cellules cylindriques pouvant montrer des

images de sécrétion par décapitation (fig. 13.131).
Il existe une variante sudorale eccrine plus rare, tout a fait

différente. Le stroma est identique, chondroide ou cartilagi-
neux, mais les structures glandulaires sont des lumiéres rondes,
isolées, bordées d'une seule couche de cellules (fig. 13.132).

K

Syringome chondroide.

Syringome chondroide.

~
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Fig. 13.130 Syringome chondroide
(coloration au bleu Alcian).

Fig. 13.131 Syringome chondroide.

Fig. 13.132 Syringome chondroide eccrine.
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KYSTES CUTANES

KYSTE EPIDERMOIDE

C'est le kyste le plus banal, qui a de nombreuses présentations
cliniques, avec une prédominance nette au visage. L'origine
est dans la majorité des cas infundibulaire. Il existe toute-
fois des kystes épidermiques d'inclusion (post-traumatiques),
notamment aux mains, ainsi que des kystes plantaires qui sont
d'origine virale HPV. Les kystes épidermoides se développent
particuliérement dans 1'acné. Ce sont des structures arrondies,
de couleur chair ou jaunatre (fig. 13.133). Les plus petits sont
les grains de milium ou microkystes, qui se développent des
I'enfance (fig. 13.134), avec ou sans acné. On peut les voir
aussi sur des cicatrices, dans la porphyrie cutanée tardive et
dans d'autres maladies bulleuses. Ces petits kystes font partie
de la maladie de Favre et Racouchot; ils sont présents dans le
syndrome de Brooke-Spiegler.

Indépendamment de la taille ou du nombre, tous ces kystes
ont la méme structure : une sphere a paroi épithéliale, avec épi-
thélium pluristratifié kératinisant sur un mode épidermique;
la couche granuleuse est toujours présente (fig. 13.135). Le
contenu du kyste est fait de kératine lamellaire (fig. 13.136),
avec parfois des bactéries. Dans les grains de milium, la paroi

Fig. 13.133 Kyste épidermoide.

Fig. 13.134 Multiples grains de milium.
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Fig. 13.136 Grain de milium.

Fig. 13.137 Kyste épidermoide rompu avec inflammation dense.

est trés mince mais reste pluristratifiée. Il y a souvent des phé-
nomenes de rupture de ces kystes, ce qui entraine une inflam-
mation importante dans le derme (fig. 13.137) avec formation
de granulomes a corps étrangers autour de lamelles de kératine.



KYSTE TRICHILEMMAL
(KYSTE PILAIRE OU «LOUPE »)

Ce kyste survient chez les adultes, principalement au cuir che-
velu (fig. 13.138), mais il peut exister ailleurs. Il mesure un a
plusieurs centimeétres de diamétre et peut avoir une couleur
bleutée caractéristique au cuir chevelu. Les formes multiples
peuvent étre familiales; elles sont quelquefois associées a des
maladies génétiques comme des dysplasies ectodermiques.
Au microscope, le kyste trichilemmal est une sphére a paroi
épithéliale multistratifiée (fig. 13.139), souvent énucléée simple-
ment (fig. 13.140), avec une kératinisation de type trichilemmal,
c'est-a-dire sans couche granuleuse, ou les cellules deviennent

a N

Fig. 13.138 Kyste trichilemmal.

Fig. 13.139 Kyste trichilemmal.

Fig. 13.140 Kyste trichilemmal.

TUMEURS ET KYSTES CUTANES

Fig. 13.141 Kyste trichilemmal.

plus volumineuses vers la lumiére (fig. 13.141). Le contenu du
kyste est fait d'une kératine compacte éosinophile, qui peut fré-
quemment se calcifier ou s'ossifier. Il existe des kystes hybrides,
ayant une partie épidermoide et une autre trichilemmale.

KYSTE DERMOIDE

11 s'agit d'un kyste malformatif, présent souvent dans la petite
enfance, dont la localisation la plus typique est la queue du
sourcil (fig. 13.142). D'autres peuvent étre observés a l'angle
interne de l'ceil, ou plus rarement sur le front ou le cou, et dans
la région sacrococcygienne.

La paroi du kyste est de type pluristratifié, limitant une
lumiére anfractueuse et irréguliere (fig. 13.143), avec parfois

a N

Fig. 13.142 Kyste dermoide du sourcil.

et f

Fig. 13.143 Kyste dermoide.
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Fig. 13.144 Kyste dermoide avec cuticule festonnée.

des annexes folliculaires ou sébacées incluses dans la paroi.
On peut voir dans ce cas une cuticule €osinophile, comme
dans le kyste sébacé (fig. 13.144).

KYSTE A DUVET

Le tableau le plus fréquent est celui de kystes multiples dans le
cadre de la sébocystomatose, a transmission autosomique domi-

Fig. 13.145 Kystes a duvet multiples.

Fig. 13.147 Kyste a duvet.

nante, par mutation de la kératine 17 (fig. 13.145). Plus rarement, il
y ades kystes a duvet isolés, qui se rapprochent du kyste dermoide.
Les kystes sont de petite taille et ressemblent aux kystes épi-
dermoides (fig. 13.146). La paroi est pluristratifiée. On trouve
dans la lumiére une kératine lamellaire plus ou moins €osino-
phile et de multiples petites tiges pilaires (fig. 13.147), qu'on
voit mieux en lumiere polarisée. Il y a souvent une réaction
inflammatoire avec granulome de résorption. Ce kyste est aussi
proche du kyste sébacé ; dans la sébocystomatose, les patients
peuvent avoir 1'un ou 'autre, ou les deux types de kystes.

KYSTE SEBACE

Le kyste sébacé vrai est beaucoup plus rare que le kyste épi-
dermoide. La forme multiple classique est la sébocystomatose
comprenant des kystes de taille moyenne, a contenu huileux
(fig. 13.148). Ce kyste est en général de petite taille, mou a la
palpation, et son ouverture entraine I'émission d'un liquide hui-
leux. Les formes multiples peuvent se développer sur toute la
face et sur le tronc et causer un préjudice esthétique important.

11 existe deux types de kyste sébacé. Le kyste proximal ou
séboglandulaire est de plus grande taille. I a une paroi de type
épidermique avec des cellules sébacées en petits groupes en son
sein (fig. 13.149). Le kyste sébacé distal ou excrétosébacé est
plus petit et peut contenir des lamelles de kératine, et la lumiére
est bordée d'une cuticule éosinophile festonnée (fig. 13.150). Il
faut chercher les glandes sébacées a la périphérie du kyste, ou
elles semblent étre en continuité avec la paroi. On peut trouver
des kystes hybrides épidermoides et sébacés.

Fig. 13.146 Kyste a duvet.

Fig. 13.148

Kystes sébacés multiples.



Fig. 13.150 Kyste sébacé avec cuticule.

HIDROCYSTOME

Il en existe une forme eccrine et une apocrine, mais cette dis-
tinction n'a pas de conséquence clinique. Les hidrocystomes
sont localisés au visage, particulicrement autour des paupicres
(fig. 13.151 et 13.152). Ils sont de taille variable et contiennent
un liquide translucide. On peut aisément les vider mais ils se
reforment. Il existe une 1égere prédominance féminine et 1'age
moyen est de 60 ans. On trouve environ deux kystes apocrines
pour un eccrine.

Les hidrocystomes apocrines ont parfois une colora-
tion bleutée ou noiratre (hidrocystome noir de Montfort)
(fig. 13.153), car ils peuvent contenir des hématies. Certains
font partie de maladies génétiques, notamment des dysplasies
ectodermiques.

Ces kystes contiennent une substance légerement basophile
en coloration standard (fig. 13.152). La paroi est faite d'un
revétement apocrine, cylindrique, avec sécrétion par décapita-

TUMEURS ET KYSTES CUTANES
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Fig. 13.151 Hidrocystomes apocrines des paupiéres.

Fig. 13.152 Hidrocystome apocrine.

Fig. 13.153 Hidrocystome apocrine noir.

tion (fig. 13.154). On peut observer des projections papillaires
a l'intérieur de la cavité ou a I'extérieur dans de petits blocs de
cellules, ce qui fait parfois parler de cystadénome.

Les hidrocystomes eccrines prédominent aussi au visage
(fig. 13.155). Ils sont bordés d'une ou deux couches de cellules
cubiques, parfois avec une cuticule luminale (fig. 13.156).
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Fig. 13.154 Hidrocystome apocrine.

K

Fig. 13.155 Hidrocystomes eccrines.

Fig. 13.156 Hidrocystome eccrine.

J

LESIONS EPITHELIALES PRECANCEREUSES
ET MALADIE DE BOWEN

KERATOSES ACTINIQUES

Les kératoses actiniques sont de petites 1ésions d'abord squa-
meuses puis kératosiques (fig. 13.157), rugueuses au toucher,
développées dans les zones photo-exposées. Elles sont plus fré-
quentes chez 'homme, notamment en cas d'alopécie du vertex.
Avec le temps, elles se multiplient, subissent des phénoménes
inflammatoires, mais peuvent régresser spontanément. Certaines
sont pigmentées. Leur taux de transformation est faible, difficile
a évaluer avec précision. Elles surviennent des la quarantaine

LOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 13.159 Kératose actinique avec anomalies
basales et parakératose.

chez les personnes a peau claire ayant une héliodermie marquée.
La fréquence augmente avec 1'dge ensuite.

La kératose actinique discréte ou débutante est de petite
taille, peu épaisse et d'abord interfolliculaire. L'épiderme
devient atrophique, mais avec un festonnement de la basale
lié a la multiplication des couches germinatives (fig. 13.158).
La maturation kératinocytaire est perturbée, avec apparition
d'une parakératose et disparition focale de la couche granu-
leuse (fig. 13.159). Dans le derme, il y a souvent une inflam-
mation et une élastose actinique, ainsi qu'une prolifération
des couches basales, qui peut aller jusqu'a des lésions en lan-



guettes pénétrant dans le derme; la frontiére avec le carci-
nome spinocellulaire micro-invasif est alors difficile a tracer.

Dans les formes hyperkératosiques (fig. 13.160), la couche
cornée s'épaissit jusqu'a une véritable corne. L'épiderme est
acanthosique et festonné (fig. 13.161). Dans les formes pigmen-
tées (fig. 13.162), les anomalies épidermiques sont similaires,
mais on a une hyperpigmentation de la basale et surtout une
incontinence pigmentaire (fig. 13.163). Pour faire le diagnostic
différentiel avec un mélanome de Dubreuilh débutant, I'immu-

-

Fig. 13.160 Multiples kératoses actiniques du crane.

Fig. 13.162 Kératose actinique pigmentée.

TUMEURS ET KYSTES CUTANES

nomarquage HMB45 est tres utile, I'anticorps Melan-A pouvant
donner ici des fausses positivités dans les kératinocytes.

Les kératoses arsenicales sont sans lien direct avec 1'hé-
liodermie, présentes surtout aux paumes et aux plantes,
(fig. 13.164) et s'associent a des carcinomes épidermoides,
cutanés et pulmonaires. Au microscope, ces kératoses sont
souvent inflammatoires (fig. 13.165), avec des atypies mul-
tiples et un épiderme aspect bowénoide, alors que la kératose
actinique est plutdt atrophique et festonnée.

a ] N
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Fig. 13.165 Kératose arcenicale.
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KERATOSE LICHENOIDE SOLITAIRE

Cette 1ésion est fréquente et survient apreés 50 ans, dans les
zones photo-exposées, surtout le dos des mains et les avant-
bras. Il y a en général des taches solaires multiples, et 1'une
d'elles devient brutalement inflammatoire, papuleuse et prend
une couleur rouge foncé ou violacée (fig. 13.166). En l'ab-
sence d'intervention, la Iésion peut régresser entiérement. Le
changement rapide de la couleur et l'aspect inflammatoire
(fig. 13.167) incitent a consulter.

Fig. 13.166 Kératose lichénoide solitaire.

Fig. 13.168 Kératose lichénoide.

ATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Au microscope, 1'aspect est celui du lichen plan, avec acan-
those hypertrophique, infiltrat dermique superficiel en bande
(fig. 13.168) et nécroses kératinocytaires (fig. 13.169) avec
parfois incontinence pigmentaire (fig. 13.170). En I'absence
de renseignements, il n'est pas possible de distinguer cette
Iésion du lichen plan (fig. 13.171).

Les variantes sont les kératoses actiniques, les taches
solaires et les kératoses séborrhéiques avec inflammation
lichénoide associée.

Fig. 13.169 Kératose lichénoide.

Fig. 13.171 Kératose lichénoide : aspect de lichen plan.



MALADIE DE BOWEN

Cette 1ésion est un carcinome épidermoide in situ, qui se déve-
loppe sur le tronc, le visage ou les membres, sans prédomi-
nance nette dans les zones photo-exposées, a l'inverse des
kératoses actiniques. La Iésion est inflammatoire, kératosique
et bien limitée (fig. 13.172). Il s'agit d'une plaque érythéma-
teuse recouverte de squames (fig. 13.173), résistant a la cor-
ticothérapie locale et augmentant en taille lentement avec
I'age. Apres plusieurs années, elle peut devenir invasive, mais
elle se développe principalement en superficie. Ces 1ésions
existent également aux organes génitaux (VIN et PIN [vulvar
et penile intraepithelial neoplasias] indifférenciés), ou le role
des virus HPV est mieux établi que sur la peau a distance.

La maladie de Bowen comporte une acanthose importante,
avec trouble de la maturation des kératinocytes (fig. 13.174),
de nombreuses atypies nucléocytoplasmiques et des mitoses,
aussi bien dans les couches basses que dans les couches hautes
de I'épiderme (fig. 13.175). La couche cornée est épaisse et
parakératosique (fig. 13.176) et il y a le plus souvent une
inflammation dermique associée.

Fig. 13.172 Maladie de Bowen du dos de la main.

Fig. 13.173 Maladie de Bowen avec squame épaisse.

TUMEURS ET KYSTES (

Certaines maladies de Bowen sont d'aspect clonal, avec de
petits nids de kératinocytes atypiques, bien limités par rapport
a I'épiderme normal. C'est ce qui était appelé « épithélioma de
Borst et Jadassohn ».

Fig. 13.176 Maladie de Bowen hyperkératosique.
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CORNES CUTANEES

Une corne est une kératose plus haute que large (fig. 13.177),
adhérente, dure, et peut étre parfois trés épaisse. Elle peut
survenir sur une lésion bien caractéristique, notamment une
kératose actinique, une maladie de Bowen ou un carcinome
spinocellulaire. Il existe aussi des cornes cutanées isolées
bénignes, sans atypie majeure de I'épiderme sous-jacent.

Les cornes sont acanthosiques et recouvertes d'une hyper-
kératose compacte éosinophile, ortho- ou parakératosique
(fig. 13.178).

11 existe une variante trichilemmale de corne, ou la kératinisa-
tion est trichilemmale, sans couche granuleuse et avec des grandes
cellules a cytoplasme abondant comme dans le kyste trichilemmal.

a )

Fig. 13.178 Corne cutanée.

CARCINOMES BASOCELLULAIRES

CARCINOME BASOCELLULAIRE SUPERFICIEL

Cette forme est de plus en plus fréquente. Elle se développe
des la cinquieme décennie, principalement sur le tronc. Il
existe des formes multiples, notamment dans l'arsenicisme, le
xeroderma pigmentosum, aprés radiothérapie ou parfois sans
raison connue.

]3 DERMATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 13.179 Carcinome basocellulaire superficiel avec croites.

a )

Fig. 13.180 Multiples carcinomes basocellulaires
superficiels du dos.

Fig. 13.181 Carcinome basocellulaire superficiel.

/

Ces carcinomes ont l'aspect d'une plaque érythémato-
squameuse, proche du psoriasis ou de la maladie de Bowen
(fig. 13.179). La surface est crolteuse et on peut voir de
petites perles a la bordure de la 1ésion, mais on a plus souvent
des lésions érythémateuses d'aspect inflammatoire, notam-
ment dans les formes multiples (fig. 13.180).

Au microscope, ce carcinome est fait de lobules de cel-
lules basophiles, appendus a I'épiderme, et séparés les uns des
autres comme des «gourdes de pélerins» (fig. 13.181). Les



Fig. 13.182 Carcinome basocellulaire superficiel.

cellules sont cylindriques a la partie basse du lobule et for-
ment une palissade périphérique (fig. 13.182). Il y a souvent
des artéfacts de rétraction et un infiltrat inflammatoire.

CARCINOME BASOCELLULAIRE NODULAIRE

C'est la forme de carcinome basocellulaire la plus fréquente,
survenant chez l'adulte aprés 60 ans, avec une légére prédo-
minance masculine, probablement en train de s'inverser avec
l'allongement de la durée de vie. La localisation préférentielle
est la téte et le cou, mais on peut le voir ailleurs. Il s'agit d'un
conglomérat de papules ou perles ou d'une Iésion nodulaire iso-
Iée, a surface lisse, associée a des télangiectasies (fig. 13.183),
avec possible ulcération. Il peut exister une bordure perlée
avec ulcération au centre (fig. 13.184).

Au microscope, la tumeur est faite de lobules de cellules baso-
philes, avec renforcement palissadique en périphérie, et artéfacts
de rétraction. Il y a souvent une connexion avec I'épiderme, lequel
peut étre ulcéré (fig. 13.185). L'infiltrat inflammatoire périphé-
rique est fréquent, riche en plasmocytes. Les lobules les plus
volumineux sont centrés par de la nécrose (fig. 13.186). Il existe
de multiples variantes cytologiques, notamment a cellules claires,
a cellules granuleuses, ou avec kératinisation épidermoide.

Le diagnostic différentiel se fait avec le trichoblastome, qui
a peu ou pas de connexion avec l'épiderme, pas de fentes de
rétraction, moins de palissade périphérique, des signes de kéra-

Fig. 13.183 Carcinome basocellulaire nodulaire
a c6té d'un naevus.
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Fig. 13.184 Carcinome basocellulaire nodulaire ulcéré.

Fig. 13.185 Carcinome basocellulaire de la paupiére.

B

Fig. 13.186 Carcinome basocellulaire a gros nodules
et fentes de rétraction.

tinisation folliculaire, un stroma riche en cellules fusiformes, et
une silhouette symétrique sans aucune ulcération. Le marqueur
PHLDAL est positif dans le trichoblastome alors que Ber-Ep4

I'est dans le carcinome basocellulaire, mais cela n'est pas absolu. ﬂ
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CARCINOME BASOCELLULAIRE
TRABECULAIRE

Ce carcinome est de plus en plus fréquent et est plus invasif
que la forme nodulaire. Ces tumeurs ont une extension pro-
fonde et sont souvent ulcérées (fig. 13.187). Le risque de réci-
dive est plus élevé.

Au microscope, il s'agit de travées plutdt que de lobules
(fig. 13.188), avec une pénétration profonde en languettes ou petites
travées (fig. 13.189) pouvant envahir les structures sous-jacentes.

a )

Fig. 13.187 Carcinome basocellulaire trabéculaire.

/

Fig. 13.189 Carcinome basocellulaire trabéculaire trés invasif.
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CARCINOME BASOCELLULAIRE
SCLERODERMIFORME

Cette forme est la plus rare. Sur le plan clinique, il s'agit d'une
petite plaque de couleur ivoire ou jaunatre, a contours mal
limités (fig. 13.190), 1égérement dure a la palpation et qui
peut s'ulcérer. La localisation préférenticlle est le nez. Il y a
un risque de récidive €levé, notamment dans les formes évo-
luées tres étendues (fig. 13.191).

Au microscope, ce carcinome est fait de multiples petites
travées tres fines, s'étendant loin en profondeur (fig. 13.192),
ainsi que latéralement. L'ulcération est fréquente, de méme
que l'inflammation, au sein d'un stroma fibreux ou scléreux
(fig. 13.192). Les fentes de rétraction au contact de ces petites
travées profondes peuvent manquer (fig. 13.192).

Le diagnostic différentiel se fait avec le trichoépithéliome
desmoplastique, plus symétrique, bien limité, sans ulcération
et contenant des kystes. Le carcinome annexiel microkystique
a aussi des kystes, et les carcinomes sudoraux de type ductal
contiennent des ¢éléments luminaux. Le marqueur PHLDA1
est en principe négatif dans le carcinome basocellulaire
sclérodermiforme.

a )

Fig. 13.190 Carcinome basocellulaire sclérodermiforme.

Fig. 13.191 Carcinome basocellulaire sclérodermiforme.

N /




Fig. 13.192 Carcinome basocellulaire sclérodermiforme.

TUMEUR FIBRO-EPITHELIALE DE PINKUS

Cette tumeur est un peu intermédiaire entre le trichoblastome et
le carcinome basocellulaire. Elle siége au tronc, particulicrement
dans la région lombaire. Il existe une forme en plaque, légere-
ment surélevée, et une forme plus nodulaire, de couleur rose,
rarement ulcérée (fig. 13.193). La limite périphérique est bonne.

4 | N

Fig. 13.194 Tumeur de Pinkus.

Au microscope, on voit un enchevétrement de fines travées et
de lobules de cellules basophiles (fig. 13.194). Certains de ces ¢élé-
ments sont de type folliculaire et se rapprochent du trichoblastome
alors que d'autres sont plus ronds, avec fentes de rétraction et
palissades et se rapprochent plus du carcinome basocellulaire.
Cette 1ésion est de bon pronostic et peu invasive. Des formes mul-
tiples existent notamment apres radiothérapie de la région dorsale.

CARCINOMES SPINOCELLULAIRES,
(OU EPIDERMOIDES)

KERATO-ACANTHOME (KA)

Deux conceptions s'opposent, la premiére considérant qu'il
s'agit d'une tumeur bénigne, qui ressemble au carcinome spi-
nocellulaire, mais a des caractéristiques propres et est auto-
involutive. La deuxiéme, aujourd'hui la plus courante, est
celle d'un carcinome spinocellulaire dans une forme particu-
liére, qui peut involuer mais pas toujours.

La forme solitaire survient chez les sujets a peau claire, dans les
zones photo-exposées. La tumeur débute par une lésion papuleuse
ou nodulaire (fig. 13.195 et 13.196), avec augmentation rapide
en taille, la 1ésion devenant cratériforme (fig. 13.197). Elle peut
atteindre plusieurs centimétres en quelques semaines. Une régres-
sion spontanée est possible, I'ensemble du processus s'étendant sur
plusieurs mois. Toutefois, des récidives sont possibles, comme des
formes tres extensives de KA «marginée centrifuge». De ce fait,
on recommande I'excision compléte.

4 N

Fig. 13.195 Kérato-acanthome de la joue.

Fig. 13.196 Kérato-acanthome.

\_ j
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Les formes multiples sont trés particulieres. La premicre,
ou syndrome de Fergusson-Smith, est familiale, avec des
dizaines de KA récidivants. Dans la seconde, sporadique, le
syndrome de Grzybowski, les patients ont des centaines de
petits KA souvent dans les zones photo-exposées.

L'aspect microscopique dépend du stade d'évolution. Dans
la forme typique, il s'agit d'une 1ésion symétrique, bien limi-
tée, exophytique (fig. 13.196) avec un bec de chaque coté
(fig. 13.198). Les cellules sont grandes, claires et moins éosi-
nophiles que les kératinocytes normaux (fig. 13.199). Iy a de
grands axes de kératinisation verticaux. La limite profonde peut
étre assez nette, mais il existe des formes avec pénétration de
languettes tumorales dans le derme profond ou I'hypoderme.
Il y a de francs signes de kératinisation, avec dyskératose, des
globes cornés et des abcés a neutrophiles ainsi que des fibres
¢lastiques au sein des ¢léments épithéliaux, mais ces signes ne  Fig. 13.199  Kérato-acanthome - globes cornés.
sont pas spécifiques. On adopte souvent le terme de «carci-
nome spinocellulaire a type de kérato-acanthome ».

Si I'on excise une forme en involution, on voit un cra-
tére avec de la kératine, ou des kystes de type épidermoide,
sans éléments proliférants profonds (fig. 13.200); a l'inverse,
on peut voir des signes d'agressivité histologique dans les
formes jeunes, notamment des perméations périnerveuses
(fig. 13.201).

J‘p\ .

Fig. 13.197 Kérato-acanthome cratériforme.

Fig. 13.201 Perméation périnerveuse
dans un kérato-acanthome.

CARCINOME SPINOCELLULAIRE
(EPIDERMOIDE)

La forme la plus courante est celle des zones photo-exposées,
se développant sur des kératoses actiniques. Il y a une pré-
dominance masculine, en particulier chez 'homme chauve
avec de nombreuses kératoses actiniques (fig. 13.202). Les
autres formes surviennent sur des lésions tissulaires pré-

29 ' : existantes, notamment des ulcéres, des cicatrices de brilure,
296 Fig. 13.198 Keérato-acanthome trés exophytique. des infections (comme le lupus tuberculeux), des zones de

el



radiodermite (fig. 13.203) ou le lichen scléreux. Il s'agit
d'une tumeur ulcérovégétante ou a surface kératosique ou
cornée (fig. 13.204).

Au microscope, la tumeur ne différe pas selon le contexte
clinique. Dans les formes sur héliodermie, on a des images de
kératose actinique associées. Pour les autres, il y a souvent des
signes de la maladie préexistante (ulceére, granulome, lichen

TUMEURS ET KYSTES C

scléreux, etc.). Le carcinome spinocellulaire est une tumeur
invasive, s'étendant vers le derme (fig. 13.205) ou I'hypo-
derme. Elle est faite de lobules et travées de cellules éosi-
nophiles, avec des phénomeénes de dyskératose, des globes
cornés (fig. 13.206) et une parakératose plus ou moins épaisse
avec ou sans ulcération (fig. 13.207). Il y a presque toujours
un infiltrat inflammatoire. La mesure de la profondeur de

Fig. 13.202 Carcinome spinocellulaire sur kératose actinique.

Fig. 13.203 Carcinome spinocellulaire sur radiodermite.

Fig. 13.204 Carcinome spinocellulaire exophytique.

e

Fig. 13.207 Carcinome spinocellulaire - inflammation.
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Fig. 13.208 Carcinome spinocellulaire - atypies et mitoses.

l'atteinte est un facteur de pronostic important, surtout au-dela
de 6 mm d'épaisseur. L'invasion périnerveuse et la perméation
vasculaire sont des facteurs de mauvais pronostic, mais le
degré de différenciation est moins important. Sur le plan cyto-
logique, on voit des atypies, des mitoses et parfois des mitoses
atypiques (fig. 13.208).

On décrit de nombreuses variantes, notamment a cellules
claires, a cellules fusiformes, acantholytiques et des carci-
nomes peu différenciés desmoplastiques pour lesquels les
marqueurs immunohistochimiques sont essentiels (kératines
large spectre et p63 surtout).

CARCINOME VERRUQUEUX

Il s'agit d'une forme particuliére de carcinome épidermoide
survenant dans la bouche (papillomatose orale floride), sur
la peau notamment aux extrémités (carcinome cuniculatum,
fig. 13.209) et dans les zones anales et génitales (tumeur de
Buschke-Lowenstein).

Le diagnostic histologique est souvent difficile, car on a une
acanthose, une papillomatose, et des invaginations se prolongeant
vers le derme (fig. 13.210). On a parfois du mal a différencier
ce carcinome verruqueux d'une hyperplasie pseudocarcino-
mateuse, tant la différenciation est bonne, sans atypiec majeure
(fig. 13.211). On a parfois I'image clinique des vermiottes, qui
sont des filaments de kératines qu'on peut exprimer de la tumeur

Fig. 13.209

Carcinome verruqueux.

A CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 13.211 Carcinome verruqueux - prolifération
endophytique.

Fig. 13.212 Carcinome verruqueux - vermiottes.

(fig. 13.212 et 13.213). La corrélation anatomoclinique est essen-
tielle, car des tumeurs trés invasives peuvent étre trés bien dif-
férenciées et peu inquiétantes sur le plan histologique.



Fig. 13.213 Aspect de vermiotte sur carcinome verruqueux
(coupe du bas).

CARCINOMES ANNEXIELS

CARCINOMES SUDORAUX ECCRINES
Porocarcinomes

Ce sont les carcinomes annexiels les plus fréquents, pré-
dominant chez 1'adulte a un age moyen de 75 ans, plus
fréquents chez les femmes. Les deux tiers sont localisés
aux membres inférieurs (fig. 13.214). On distingue deux
formes, la forme trabéculaire exophytique et la forme
superficielle.

Dans la forme trabéculaire, la plus fréquente, la tumeur
ressemble au porome eccrine, mais est plus grande et sou-
vent ulcérée (fig. 13.214). L'architecture reproduit celle du
porome eccrine avec de grands éléments endo- ou exophy-
tiques (fig. 13.215), formant un réseau ou des lobules mul-
tiples avec des atypies, des mitoses, certaines zones ayant la
cytologie porale caractéristique (fig. 13.216). Il y a parfois des
¢léments franchement épidermoides dans le derme, qui sont
souvent entourés de fentes de rétraction, ce qui est un des ¢lé-
ments du diagnostic (fig. 13.217).

Fig. 13.214 Porocarcinome trabéculaire.

TUMEURS ET KYSTES CUTANES

Fig. 13.217 Porocarcinome - zones de kératinisation.

La forme superficielle ressemble a une kératose sébor-
rhéique géante, a extension lente et a surface croliteuse ou
ulcérée (fig. 13.218). On y observe des nids de kératinocytes
atypiques, parfois de grande taille, mais il persiste le plus sou-
vent des kératinocytes d'aspect nettement poral (fig. 13.219).
On peut trouver des lobules tumoraux dans le derme super-
ficiel, notamment dans les lymphatiques, ce qui explique
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Fig. 13.219 Porocarcinome superficiel intra-épidermique.

N /

Fig. 13.220 Métastases de porocarcinome.

que cette forme peut métastaser (fig. 13.220). Une migration
pagétoide dans 1'épiderme est possible, dans les formes primi-
tives comme dans les métastases (fig. 13.221).
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Fig. 13.221 Métastase épidermotrope de porocarcinome.

Carcinomes eccrines sclérosants

On range dans ce groupe le carcinome annexiel microkystique et
le carcinome syringomateux. Le carcinome microkystique a une
double différenciation épidermoide et sudorale, et survient chez
des adultes d'age moyen, avec une légere prédominance fémi-
nine. La localisation typique est le visage, notamment la joue et
la levre supérieure. L'aspect clinique est celui d'une petite plaque
indurée parfois rétractée, couleur peau normale ou légérement
ivoire, rappelant le carcinome basocellulaire sclérodermiforme,
et qui a une forte propension a la récidive (fig. 13.222).

La tumeur est trés invasive (fig. 13.223), avec des petits lobules
épithéliaux a la partie haute, formant des kystes remplis de kératine
lamellaire (fig. 13.224). Vers la profondeur, il y a plus de travées,
moins de kystes et des éléments syringomateux (fig. 13.225). Il'y
a souvent une infiltration trés profonde, dans I'hypoderme, notam-
ment dans les septums avec des perméations périnerveuses.

Le carcinome eccrine syringomateux n'est pas véritable-
ment différent sur le plan clinique; l'induration de la lésion
est plus palpable que visible (fig. 13.226). Sur le plan histo-
logique, 'architecture est la méme, mais il n'y a pas de kystes
kératinisants; on a des tubes sudoraux et de petites travées
parfois trés invasives, jusqu'a des éléments monocellulaires

Fig. 13.222 Récidive a la partie interne d'un carcinome
microkystique.



Fig. 13.223 Carcinome microkystique de toute la hauteur
du derme.

Fig. 13.225 Carcinome microkystique - partie inférieure,
aspect trabéculaire.

en profondeur (fig. 13.227). Le stroma est tres fibreux, ce qui
justifie I'appellation de « carcinome eccrine sclérosant .

Ces deux carcinomes ont surtout une malignité locale avec
un fort risque de récidive, justifiant une excision avec une
marge saine de sécurité.

Fig. 13.226 Carcinome eccrine syringomateux.

Fig. 13.227 Carcinome eccrine syringomateux.

\_ j

Carcinomes eccrines dérivant de la
partie profonde de I'appareil sudoral

Les trois tumeurs de ce groupe sont 1'hidradénocarcinome, le
cylindrocarcinome et le spiradénocarcinome eccrine.

L'hidradénocarcinome est sans doute le plus fréquent. Ces
tumeurs surviennent a tout age; leur aspect clinique n'est pas
spécifique. Il s'agit d'un nodule plus ou moins volumineux,
a surface lisse, pouvant survenir dans diverses localisations
telles que le pied (fig. 13.228) ou le bras.

Histologiquement, 1'hidradénocarcinome est de grande
taille (fig. 13.229), souvent mal limité, comprenant dans les
cas les plus typiques des zones a cellules claires (fig. 13.230).
Les cellules sont de taille moyenne, a noyau central, formant
aussi des structures canalaires au sein des massifs ou de véri-
tables lumieres glandulaires. Le stroma hyalin, I'existence de
structures kystiques remplies d'une substance éosinophile et
des zones de kératinisation sont évocateurs de I'hidradénocar-
cinome. Le diagnostic de malignité repose sur l'architecture
plus que sur la cytologie, car il n'y a pas toujours de franches
atypies ou une forte activité mitotique (fig. 13.231).
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Fig. 13.228 Hidradénocarcinome de la plante.

Fig. 13.230 Hidradénocarcinome - cellules claires.

OLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 13.231 Hidradénocarcinome - cellules atypiques.

Le cylindrocarcinome et le spiradénocarcinome sont les
équivalents malins des cylindromes et spiradénomes.

Carcinome eccrine mucipare

11 s'agit d'une tumeur rare, qui survient a tout age, mais plus
souvent apres 60 ans. La localisation préférentielle est la pau-
picre (fig. 13.232). 1l s'agit d'un nodule plus ou moins grand,
de couleur chair, parfois ulcéré.

Histologiquement, on voit des amas de cellules épi-
théliales basophiles, situés dans un stroma mucineux
trées abondant (fig. 13.233). Au sein des lobules, on
peut trouver des éléments canalaires ou des ébauches de

4 __ N

Fig. 13.232 Carcinome eccrine mucipare de la paupiére.

Fig. 13.233 Carcinome eccrine mucipare de la paupiére.




Fig. 13.234 Carcinome eccrine mucipare —
ébauche de structures glandulaires.

Fig. 13.235 Carcinome eccrine mucipare (coloration
au bleu Alcian).

lumiere (fig. 13.234). Le stroma est trés riche en mucine
(fig. 13.235); cette image évoque une métastase de carci-
nome mammaire ou colique, qu'il faut toujours éliminer
avant de penser a une tumeur cutanée primitive.

Adénocarcinome (ou adénome)
papillaire digital agressif
Cette tumeur doit étre connue, car sa présentation est trom-
peuse, et il y a un risque de récidive locale et de métastase.
Elle touche l'adulte jeune, avec une nette prédominance
masculine, surtout aux mains, a la face palmaire des doigts
(fig. 13.236), parfois sous la tablette unguéale, et aussi aux
pieds. Elle mesure d'un a plusieurs centimetres de diamétre.
Histologiquement, il s'agit d'une tumeur dermique (fig. 13.237),
pouvant toucher le muscle et 1'os sous-jacent. L'aspect se rap-
proche de celui de I'hidradénome, avec des éléments kystiques
ou il y a des projections papillaires, et des éléments plus solides
contenant des structures canalaires (fig. 13.238). Le stroma peut
étre hyalin (fig. 13.239). Les mitoses et atypies peuvent manquer
complétement; on ne distingue donc plus I'adénome et I'adénocar-
cinome. C'est donc la localisation qui est essentielle au diagnostic,
ces tumeurs pouvant ressembler a un cystadénome ou a un hidra-
dénome. Une excision avec bonne marge saine est indispensable.

e o
Fig. 13.238 Adénocarcinome papillaire digital
glandulaires.

- tubes
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Fig. 13.239 Adénocarcinome papillaire digital - stroma hyalin.

CARCINOMES SUDORAUX APOCRINES

I1s'agit d'un groupe de tumeurs annexielles malignes ayant une
différenciation apocrine. Il en existe de nombreuses variétés,
notamment des syringocystadénocarcinomes, des hidradéno-
carcinomes papilliféres, des hidradénocarcinomes apocrines,
etc., qui sont 1'équivalent malin des tumeurs bénignes portant
le méme nom.

Ces carcinomes prédominent chez 1'adulte aprés 60 ans et
sont localisés dans les zones riches en glandes apocrines, les
creux axillaires (fig. 13.240), les organes génitaux, mais aussi
le cuir chevelu et le visage. Il s'agit de nodules uniques ou
multiples, de taille pouvant aller jusqu'a plusieurs centimétres.

Les signes de la différenciation apocrine sont des cellules
cylindriques avec sécrétion par décapitation, les lumiéres
allongées branchées les unes sur les autres (fig. 13.241), la
présence de cellules mucipares (fig. 13.242) et les projec-
tions papillaires a I'intérieur des cavités (fig. 13.243). Pour le
diagnostic de malignité, il y a ici encore la taille, 1'architec-
ture générale, I'ulcération, les mitoses et les atypies.

Il est trés important de discuter toujours une métastase
notamment de carcinomes mammaire, colique ou ovarien. Le
contexte clinique et le bilan paraclinique sont essentiels.

Fig. 13.240 Carcinome apocrine du creux axillaire.

Fig. 13.241 Carcinome apocrine avec architecture
de type papillifére.

Fig. 13.243 Carcinome apocrine avec projections papillaires.

CARCINOMES ANNEXIELS PILAIRES

Carcinome trichilemmal
(ou tricholemmal)

La forme la plus classique est exophytique, avec une crois-
sance rapide, survenant chez des adultes de plus de 70 ans,
dans les zones photo-exposées, comme le front et le cuir
chevelu (fig. 13.244). Elle mesure quelques centimetres, est
ulcérée et parfois recouverte d'une crolte. Le pronostic est
relativement bon, sans métastase habituellement.



Fig. 13.244 Carcinome trichilemmal.

\_ J

Fig. 13.246 Carcinome trichilemmal - multiples atypies.

Au microscope, la tumeur est faite de cellules claires,
a noyau excentré, rappelant la gaine folliculaire externe
(fig. 13.245). Les mitoses et atypies nucléocytoplasmiques
sont trés marquées (fig. 13.246). On a souvent en périphérie
un aspect de palissade sans fente de rétraction. Il existe des
formes tres superficielles, avec bonne limitation profonde et
latérale, et d'autres formes plus invasives (fig. 13.247). Les
cellules claires sont colorables par le PAS.

TUMEURS ET KYSTES CUTANES

Fig. 13.247 Carcinome trichilemmal - invasion dermique.

Carcinomes trichoblastiques

Ces carcinomes confondus avec les carcinomes basocellu-
laires, sont aujourd'hui mieux reconnus. Ils sont localisés
sur l'ensemble des téguments, y compris dans des zones
non classiques pour les carcinomes basocellulaires, telles
que les membres ou le tronc. Certains sont localement inva-
sifs, récidivants, sans ulcération (fig. 13.248), et d'autres
au contraire sont ulcérés et de grande taille (fig. 13.249),
pouvant envahir les structures osseuses sous-jacentes,

Fig. 13.248 Récidive multifocale d'un carcinome trichoblastique.

Fig. 13.249 Carcinome trichoblastique végétant ulcéré du dos.
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et ont un risque métastatique. Ils surviennent chez des
adultes, a un age inférieur a celui du carcinome basocellu-
laire. Des formes particuliéres sur terrain de radiothérapie
sont décrites.

Le diagnostic de malignité se fait par la grande exten-
sion en profondeur (fig. 13.250), l'ulcération (fig. 13.251),
la mauvaise limitation, la pénétration dans les structures
sous-jacentes, notamment le muscle et 1'os. Les mitoses sont
fréquentes. Les perméations périnerveuses ou l'invasion vas-
culaire sont possibles (fig. 13.252), expliquant le fort taux de
récidives et les éventuelles évolutions métastatiques. Les cel-
lules peuvent avoir un aspect grisatre, faisant évoquer un car-
cinome neuro-endocrine.

Les ¢léments du diagnostic sont ceux permettant de recon-
naitre le trichoblastome, notamment les éléments de différen-
ciation pilaire, le stroma particulier (fig. 13.253), l'absence de
fente de rétraction en périphérie et surtout la kératinisation de
type folliculaire donnant une image «rouge au centre, bleu
autour» (fig. 13.254).

Fig. 13.250 Carcinome trichoblastique avec invasion
profonde.

E LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 13.252 Carcinome trichoblastique avec invasion
vasculaire.

Fig. 13.253 Carcinome trichoblastique - aspect folliculaire
arborescent.

Fig. 13.251 Carcinome trichoblastique trabéculaire et ulcéré.

Fig. 13.254 Carcinome trichoblastique - kératinisation
folliculaire.



CARCINOMES SEBACES

Il en existe plusieurs formes : le carcinome extra-oculaire
survenant dans les zones photo-exposées chez les sujets
agés (fig. 13.255), les carcinomes sébacés dans le cadre du
syndrome de Muir-Torre qui sont parfois petits, et les carci-
nomes sébacés oculaires dont la localisation principale est la
paupiére inférieure (fig. 13.256).

Au microscope, ces carcinomes sont invasifs et mal limi-
tés (fig. 13.257). Il y a des éléments sébacés immatures et des
sébocytes matures dans les cas les plus typiques (fig. 13.258),
et des éléments de kératinisation épidermoide. La malignité
est en général facile a affirmer, mais c'est la différenciation
qu'on a parfois du mal a identifier (fig. 13.259). L'existence
de sébocytes matures (fig. 13.260), de petits canaux a cuticule
rouge (fig. 13.261) ou d'un aspect architectural en labyrinthe
(rippled) sont des éléments évocateurs. Les cellules expriment
la cytokératine 17, 'EMA et le récepteur aux androgénes,
mais pas la CK7.

Dans certains cas, on a des équivalents sébacés de la mala-
die de Bowen, c'est-a-dire des carcinomes sébacés intra-
épidermiques (in situ).

Fig. 13.255 Carcinome sébacé du front.

Fig. 13.256 Carcinome sébacé oculaire.

TUMEURS ET KYSTES C

Fig. 13.257 Carcinome sébacé - invasion dermique
et mauvaise limitation.

Fig. 13.259 Carcinome sébacé - sébocytes basophiles.
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Fig. 13.261 Carcinome sébacé - canaux sébacés
avec cuticule éosinophile.

MALADIE DE PAGET

La maladie de Paget mammaire débute presque toujours au
mamelon et a l'aspect d'une érosion suintante (fig. 13.262),
d'un eczéma ou méme d'un psoriasis. Le caractére unilatéral
et asymétrique attire 'attention. Les formes extramammaires
sont par ordre de fréquence vulvaires, péri-anales (fig. 13.263)
et génitales masculines (fig. 13.264). Contrairement a celles

Fig. 13.262

Maladie de Paget mammaire classique.
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Fig. 13.263 Maladie de Paget péri-anale.

Fig. 13.264 Maladie de Paget pénoscrotale.

Fig. 13.265 Maladie de Paget avec grandes cellules claires.

du sein, ces formes extramammaires ne s'accompagnent d'un
cancer sous-jacent que dans 15 a 20 % des cas.

L'aspect histologique ne différe pas selon la localisation.
On voit des cellules claires isolées en migration épidermique
(fig. 13.265), parfois groupées en nids arrondis et pouvant
envahir le derme (fig. 13.266). Le cytoplasme peut prendre
un aspect basophile méme en coloration HE (fig. 13.267).
Les immunomarquages sont utiles, notamment la CK7 qui est
presque toujours exprimée (fig. 13.268).



intra-épidermiques.

Fig. 13.267 Maladie de Paget avec cellules
a cytoplasme bleuté.

Fig. 13.268 Maladie de Paget - immunomarquage
cytokératine 7.
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NAVUS MELANOCYTAIRES

Le navus mélanocytaire, anciennement nevus pigmentaire ou
naevus navocellulaire, est une hyperplasie circonscrite bénigne
de mélanocytes dans la peau. Les navus sont un groupe de
Iésions avec un grand pléomorphisme clinique et histologique.

NAVUS DERMIQUES

Les naevus dermiques sont des lésions ou la prolifération
mélanocytaire siege uniquement dans le derme. On distingue
historiquement sur le plan clinique et histologique les n&vus
dermiques de Miescher et d'Unna. Les naevus dermiques de
Miescher correspondent a des papules exophytiques a sur-
face lisse, en dome, développées principalement sur le visage
(fig. 13.269). Leur pigmentation est variable, de la couleur
peau normale au brun foncé (fig. 13.269 et 13.270). IIs si¢gent
le plus souvent au visage. Au microscope, les mélanocytes
forment une I¢ésion bien limitée dans le derme, soulevant 1'épi-
derme (fig. 13.271). La cytologie et l'architecture des mélano-
cytes sont caractérisées par une maturation vers la profondeur.
En superficie, les mélanocytes sont regroupés en théques, par-
fois pigmentées. Leur noyau est arrondi, nucléolé, avec par-
fois des dystrophies nucléaires (fig. 13.272). Les théques sont
séparées par de la fibrose. En profondeur, les mélanocytes sont
plus petits, et forment des coulées ou des plages (fig. 13.273).

Fig. 13.269 Navus dermiques de Miescher.

Fig. 13.270 Navus dermiques de Miescher pigmentés.
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Fig. 13.273 Navus dermique de Miescher - profondeur.

Le navus dermique d'Unna est caractérisé cliniquement
par son aspect papillomateux exophytique. Il se trouve plus
fréquemment sur le cou, dans les grands plis ou sur le tronc
(fig. 13.274). Cette architecture papillomateuse exophytique
est visible également au microscope (fig. 13.275). Les méla-

370 hocytes ont le méme aspect que dans le nevus de Miescher
(fig. 13.276), avec une maturation en profondeur.

A CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 13.274 Naevus dermique d'Unna.

Fig. 13.275 Navus dermique papillomateux d'Unna.

Fig. 13.276 Navus d'Unna - superficie.

Les navus dermiques peuvent également étre le siége d'une
maturation neuroide a leur partic profonde, ou les cellules
deviennent fusiformes et évoquent un neurofibrome. On voit
parfois une métaplasie adipocytaire au sein des navus dermique
du visage, ou une ossification localisée (ostéonavus de Nanta).



LENTIGO

On désigne sous le nom de lentigo ou lentigo simplex des
petites macules pigmentées brun clair & brun foncé, non
aggravées par l'exposition solaire (2 la différence des éphé-
lides). Ces lentigos siégent sur les muqueuses, mais aussi sur
la peau (fig. 13.277). Les formes multiples entrent parfois
dans le cadre de maladies génétiques (voir chapitre 10). On
décrit aussi des lentigos étoilés parmi les effets secondaires
possibles de la photothérapie (fig. 13.278). Histologiquement,
le lentigo simplex est caractérisé par une hyperpigmentation
mélanique des kératinocytes, et par une hyperplasie lentigi-
neuse des mélanocytes (mélanocytes isolés dans la couche
basale épidermique) sans théque visible (fig. 13.279).

Fig. 13.277 Lentigo simplex acral.

Fig. 13.278 Lentigos multiples aprés photothérapie.
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NAVUS JONCTIONNELS

Les navus jonctionnels correspondent a la prolifération
de mélanocytes au sein de la couche basale épidermique.
Lorsqu'ils sont faits de théques jonctionnelles, on parle de
navus jonctionnel thécal (fig. 13.280). Les théques sont
situées dans la couche basale épidermique, au sommet ou
sur le flanc des crétes épidermiques. Elles sont de taille
variable, relativement pigmentées par leur contenu en méla-
nine (fig. 13.281). Lorsque le nevus jonctionnel est fait de
théques et de nombreux mélanocytes individuels dans la
couche basale épidermique, on parle de nevus jonctionnel
lentigineux (fig. 13.282). La 1ésion est fortement pigmentée
(fig. 13.283). Dans tous les cas, le n@vus bénin est caracté-
risé par sa symétrie; il s'arréte nettement latéralement, sou-
vent par une théque d'arrét (ou «de sécurité») (fig. 13.284).
Cliniquement, les navus jonctionnels sont maculeux ou dis-
crétement papuleux et sont fortement pigmentés (brun foncé
a noir). Ils sont typiquement arrondis ou ovalaires, symé-
triques, monochromes, a contours réguliers, mesurant moins
de 5 mm (fig. 13.285).

NAVUS COMPOSE

On parle de navus composé, ou nevus mixte, pour décrire
les navus mélanocytaires ayant histologiquement une
composante dermique et une composante jonctionnelle
intra-épidermique.

Fig. 13.280 Navus jonctionnel thécal.

Fig. 13.279 Lentigo simplex.

Fig. 13.281 Naevus jonctionnel thécal.

311



312

Fig. 13.282
lentigineux.

Naevus jonctionnel

lentigineux.

Fig. 13.285 Navus jonctionnels du dos.

NAVUS ATYPIQUE

Le terme de navus atypique est utilisé pour décrire clini-
quement des lésions mélanocytaires ne remplissant pas
tous les critéres cliniques de bénignité. Un nevus clini-
quement atypique peut étre de grande taille, polychrome,
a bords irréguliers, asymétrique (fig. 13.286). Ces atypies
sont parfois marquées (fig. 13.287). On parle de syndrome
des navus cliniquement atypiques chez les patients ayant un

Fig. 13.286 Nezevus cliniquement atypique.

Fig. 13.283 Naevus jonctionnel

Fig. 13.287 Navus cliniquement
atypique.

ATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 13.284 Neevus jonctionnel -
bord net.

grand nombre de navus (>50), de grande taille (>5 mm),
avec des atypies cliniques, des lésions sur les zones non
photo-exposées et avec apparition de naevus a l'dge adulte
(fig. 13.288). Ce syndrome, parfois familial, est associé a un
sur-risque de mélanome.

Il est important de retenir que les atypies cliniques ne pré-
jugent pas des atypies histologiques d'une Iésion, et inver-
sement. Clark a décrit sous le nom de navus dysplasique
les nevus ayant des atypies histologiques, cytologiques ou
architecturales. Ces Iésions sont souvent de grande taille,
asymétriques (fig. 13.289). Parmi les atypies, on note la forte
densité de la composante lentigineuse (fig. 13.290), la pré-
sence de theques au sommet des papilles, la présence d'une
migration pagétoide focale, les noyaux anguleux hyper-
chromes (fig. 13.291), les theéques «en pont» qui semblent
anastomoser deux crétes épidermiques voisines, et la fibro-
plasie du derme papillaire autour des crétes épidermiques
(fig. 13.292). La gradation des atypies histologiques a une
trés mauvaise reproductibilité interobservateur. Le plus sou-
vent, il n'y a pas vraiment d'argument pour un mélanome de
faible épaisseur, mais l'intensité des atypies rend parfois le
diagnostic différentiel complexe.

Fig. 13.288 Syndrome des nzevus
cliniquement atypiques.
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Fig. 13.289 Navus atypique de Clark.

NAVUS DE SUTTON

Le navus de Sutton, ou halonavus, décrit une forme d'évo-
lution d'un n@vus, avec apparition d'un halo hypo- ou achro-
mique, et disparition progressive de la lésion pigmentée
laissant une zone achromique plane qui peut ensuite repig-
menter (fig. 13.293 et 13.294). Ce phénomene touche surtout

Fig. 13.293 Navus de Sutton.

Fig. 13.294 Fin d'évolution d'un navus
de Sutton.

TUMEURS ET KYSTES CUT

Fig. 13.292 Naevus avec atypies — theques en pont.

les naevus du tronc chez 1'adolescent. Il se traduit histologi-
quement par la dissociation de la prolifération mélanocytaire
par un infiltrat lymphocytaire dense, prenant parfois un aspect
lichénoide, avec diminution progressive du nombre des méla-
nocytes lésionnels (fig. 13.295). A la différence de la régres-
sion d'un mélanome, le phénomene de Sutton ne laisse pas de
tissu cicatriciel dermique en fin d'évolution.

ok L "

Fig. 13.295 Navus de Sutton.
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NAVUS DE MEYERSON

Le naevus de Meyerson correspond a 1'eczématisation d'un
navus préexistant. La 1ésion pigmentée devient érythéma-
teuse, plus papuleuse, parfois prurigineuse ou suintante
(fig. 13.296). Au microscope, il existe une acanthose et
une spongiose épidermique autour ou au sein de la 1ésion
mélanique (fig. 13.297). La prolifération mélanocytaire
jonctionnelle n'est pas toujours facile a voir au sein de
I'épiderme spongiotique, lorsqu'elle est peu pigmentée
(fig. 13.298).

Fig. 13.297 Navus de Meyerson.

NAVUS CONGENITAUX

Les navus congénitaux désignent les lésions pigmen-
taires mélanocytaires présentes a la naissance, ou devenant
visibles dans les premicres années de vie, ayant également
des caractéristiques histologiques évocatrices. La majorité
des navus congénitaux sont de taille petite (<1,5 cm a

Fig. 13.299 Navus congénital.
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Fig. 13.296 Navus de Meyerson.
(collection Pr. M A. Richard)
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Fig. 13.298 Navus de Meyerson.

I'age adulte) ou moyenne (entre 1,5 et 20 cm a l'age adulte)
(fig. 13.299). D'autres, bien plus rares, sont trés étendus
(nzevus congénital géant, >20 cm a l'dge adulte) et peuvent
s'accompagner d'une mélanose neuroméningée (fig. 13.300).
De maniére générale, le nevus congénital est brun clair a
brun foncé, a surface un peu verruqueuse, avec une hyper-
trophie et une hyperpigmentation des tiges pilaires en regard.

Fig. 13.300 Naevus congénital géant.



Au microscope, le navus congénital peut étre dermique
(fig. 13.301), mixte (fig. 13.302), ou beaucoup plus rarement
jonctionnel pur. La composante jonctionnelle, lorsqu'elle
existe, est floride, avec des théques volumineuses, un contin-
gent lentigineux parfois marqué. La composante dermique
est souvent mal limitée, avec des mélanocytes de trés petite

Fig. 13.303 Naevus congénital — extension sous-endothéliale.

NAVUS BLEUS

Les navus bleus sont une famille de lésions mélanocy-
taires dermiques caractérisées par une cytologie fusiforme
et dendritique avec pigmentation. Le nceevus bleu com-

\

mun est une papule bleutée a noire, bien limitée, située

Fig. 13.305 Navus bleu.

taille en profondeur, a noyau rond basophile et haut rapport
nucléocytoplasmique. Ils forment des trainées ou des files
indiennes au sein du collagéne dermique (fig. 13.301). Les
mélanocytes peuvent s'étendre dans les parois vasculaires, en
sous-endothélial (fig. 13.303), ou encore dans les fascias ou
les muscles lisses et striés (fig. 13.304).

Fig. 13.304 Navus congénital - invasion musculaire.

sur le visage ou les extrémités, pouvant apparaitre a tout
age (fig. 13.305). Parfois, les lésions sont regroupées
en amas (navus bleus agminés) ou de plus grande taille
(fig. 13.306). Les nwvus bleus cellulaires sont une variante
histologique située avec prédilection sur le cuir chevelu ou

Fig. 13.306 Grand nzevus bleu. 315—



en zone lombofessiére. Histologiquement, le navus bleu
commun est une lésion dermique fibreuse et pigmentée
a limites floues (fig. 13.307). Les mélanocytes sont fusi-
formes ou dendritiques, contenant beaucoup de mélanine,
sur un fond fibreux collagénique abondant (fig. 13.308).
Le navus bleu cellulaire est caractérisé par son extension

Fig. 13.308 Navus bleu commun.

NAVUS DE SPITZ

Le navus de Spitz est une 1ésion habituellement développée
chez l'enfant sous la forme d'un nodule rosé, d'aspect parfois

316 Fig. 13.311

Nzevus de Spitz.
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en profondeur dans l'hypoderme avec une silhouette en
«battant de cloche» (fig. 13.309). Il existe des plages plus
densément cellulaires faites de mélanocytes moins pigmen-
tés, un peu plus épithélioides, a noyau ovalaire finement
nucléolé (fig. 13.310).

Fig. 13.310 Navus bleu cellulaire - cytologie.

franchement angiomateux et d'apparition rapide (fig. 13.311).
Il est typiquement non pigmenté et siége fréquemment sur
le visage, parfois sur les membres (fig. 13.312). Au micro-
scope, il s'agit d'une 1ésion en dome, symétrique, avec hyper-
plasie épidermique en regard (fig. 13.313). Les mélanocytes
ont une cytologie épithélioide ou fusiforme anguleuse, avec
des noyaux volumineux, vésiculeux, a nucléole proéminent
(fig. 13.314). IIs forment de grandes théques jonctionnelles
et dermiques superficielles, dans un stroma lache ou fibreux
richement vascularisé (fig. 13.315). Il existe dans les navus
de Spitz bénins une maturation cytologique et architectu-
rale en profondeur (fig. 13.316). Dans les dernieres années,
le concept de tumeur de Spitz atypique a été proposé pour
décrire des lésions mélanocytaires spitzoides atypiques par

Fig. 13.312 Navus de Spitz.



Fig. 13.313 Navus de Spitz.

Fig. 13.316 Navus de Spitz - profondeur.

Fig. 13.317 Tumeur de Spitz atypique. Fig. 13.318 Tumeur de Spitz atypique — mitose dermique.

leur survenue a un age plus €levé, leur grande taille, leur den-  en profondeur (fig. 13.318), mais n'ayant pas suffisamment
sit¢ cellulaire (fig. 13.317), leur infiltration en profondeur,  d'anomalies pour diagnostiquer un mélanome. Ces tumeurs
leur absence de maturation, et surtout la présence de mitoses  atypiques ont parfois un potentiel métastatique régional.
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318 Fig. 13.323 Naevus récidivant -

NAVUS DE REED

Le nevus de Reed (aussi appelé nevus de Spitz pigmenté aux
Etats-Unis) est une papule fortement pigmentée, de crois-
sance rapide, symétrique, typiquement située sur la racine
des membres des jeunes adultes (fig. 13.319). Sa croissance
rapide peut étre inquiétante, mais il s'agit d'une Iésion bénigne.
Au microscope, l'aspect typique est celui d'une papule
bien limitée, avec hyperplasie épidermique et prolifération
mélanocytaire fusiforme trés pigmentée (fig. 13.320). Les
mélanocytes ont des noyaux allongés, un peu vésiculeux et
nucléolés, mais moins fortement que les cellules spitzoides
(fig. 13.321). IIs constituent des théques verticales et hori-
zontales obscurcissant la jonction dermo-épidermique, sou-
lignées par un infiltrat lymphocytaire dermique superficiel
mélé de mélanophages (fig. 13.322). Le pigment mélanique
est situé sur toute la hauteur de I'épiderme, jusque dans la
couche cornée. La Iésion s'arréte trés nettement latéralement.

Fig. 13.321

NAVUS RECIDIVANT

Le navus récidivant, ou pseudomélanome d'Ackerman, est
une situation anatomoclinique de repigmentation au sein d'une
cicatrice d'exérése incompléte de navus, ou au sein d'un nevus
traumatisé (fig. 13.323). La pigmentation est cliniquement irré-
guliere, asymétrique, polychrome. De la méme manieére, l'aspect
histologique est celui d'une prolifération jonctionnelle de méla-

Fig. 13.324
dermique.

pseudomélanome d'Ackerman.

Naevus de Reed - cytologie.

LOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 13.319 Navus de Reed.

Fig. 13.322 Navus de Reed -
architecture.

nocytes «recolonisanty» I'épiderme, au-dessus d'une cicatrice
(fig. 13.324). Les mélanocytes sont lentigineux, avec des atypies
nucléaires, et une migration pagétoide fréquente (fig. 13.325). En
l'absence de renseignement clinique, 'aspect est parfois indis-
cernable d'un mélanome in situ. La notion de traumatisme ou
de chirurgie antérieure est donc ici primordiale pour 1'analyse
histologique.

Naevus récidivant - cicatrice Fig. 13.325 Neaevus récidivant - atypies.



MELANOMES

Les mélanomes cutanés sont des tumeurs malignes dévelop-
pées aux dépens des mélanocytes. La classification anatomo-
clinique encore utilisée actuellement identifie cing types
principaux de mélanomes : le mélanome superficiel extensif
(superficial spreading melanoma, [SSM)), le mélanome nodu-
laire (nodular melanoma [NM)), le mélanome lentigineux de
Dubreuilh (lentigo maligna [LM)]), le mélanome acrolentigi-
neux (acral lentiginous melanoma [ALM]) et le mélanome
lentigineux des muqueuses. 11 existe d'autres formes rares de
mélanomes, parmi lesquelles le mélanome desmoplastique
parfois associ¢ au LM.

Fig. 13.326 Mélanome superficiel extensif.

MELANOME SUPERFICIEL EXTENSIF (SSM)

Le SSM est principalement situé sur le tronc et les membres.
Il s'agit d'une 1ésion pigmentée, maculeuse puis papuleuse,
puis nodulaire, pouvant &tre ulcérée (fig. 13.326, 13.327 et
13.328). La 1ésion est polychrome, asymétrique, extensive,
avec des bords irréguliers. L'évolution du SSM est schéma-
tisée sous la forme d'une phase de croissance horizontale
intra-épidermique puis dermique superficielle, suivie
d'une phase de croissance verticale. Au microscope, la
Iésion a une silhouette asymétrique, et est de grande taille
(fig. 13.329). La composante intra-épidermique est carac-
térisée par des mélanocytes souvent globuleux, épithé-
lioides, migrant dans les couches de I'épiderme sur un mode

Fig. 13.327 Mélanome superficiel extensif ulcéré.

Fig. 13.328

Mélanome superficiel extensif — nodule.

Fig. 13.329 Mélanome superficiel extensif.
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uni- ou pluricellulaire (migration pagétoide) (fig. 13.330).
Les theques jonctionnelles sont souvent volumineuses, de
taille et de forme inégales, et il peut exister une invasion
du derme par les mélanocytes atypiques, en plages sans
maturation cytologique vers la profondeur, avec une acti-
vité mitotique faible le plus souvent (fig. 13.331). Le derme
adjacent contient souvent un infiltrat lymphocytaire réac-
tionnel et des mélanophages.

Le mélanome in situ, ou de niveau I de Clark, est stric-
tement intra-épidermique (fig. 13.332). Le niveau de

LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Clark II décrit l'invasion du derme papillaire sans com-
blement de celui-ci (fig. 13.333). Le niveau de Clark III
décrit le comblement du derme papillaire par la 1ésion
(fig. 13.334). Les niveaux de Clark IV et V correspondent
respectivement a I'envahissement du derme réticulaire
et de I'hypoderme. L'indice de Breslow, correspondant
a l'épaisseur maximale de la Iésion en millimétres, entre
la couche granuleuse épidermique et la dernic¢re cellule
tumorale en profondeur, est le facteur pronostique le plus
puissant dans les mélanomes.

Fig. 13.330 Mélanome superficiel extensif - migration
pagétoide.

Fig. 13.332 Meélanome superficiel
extensif — migration pagétoide - Clark I.

Fig. 13.333 Mélanome superficiel
extensif — Clark Il.

Fig. 13.331 Mélanome superficiel extensif invasif.

Fig. 13.334 Mélanome superficiel
extensif — Clark lll.



La régression spontanée est un phénomeéne relativement fré-
quent dans les mélanomes, correspondant a la disparition com-
pleéte ou partielle des mélanocytes tumoraux, accompagnée
de remaniements inflammatoires tissulaires. Cliniquement, la
régression se traduit par une zone blanchatre ou rosée cicatri-
cielle au sein d'une 1ésion pigmentée (fig. 13.335). Il peut y
persister une pigmentation grisatre. Au microscope, la régres-
sion est initialement une inflammation lymphoide au sein de la
tumeur. Elle est plus facilement identifiable a la phase plus tar-
dive de disparition des mélanocytes, qui sont remplacés par une
zone de fibrose inflammatoire, comprenant des mélanophages,
un infiltrat lymphocytaire en densité variable, et une vasculari-
sation capillaire irréguliére (fig. 13.336, 13.337 et 13.338).

Fig. 13.336 Mélanome entiérement
régressif.

MELANOME NODULAIRE

Le mélanome nodulaire est cliniquement un nodule de crois-
sance rapide, souvent ulcéré, sans lésion plane préexistante
(absence de phase de croissance horizontale). Il peut étre
pigmenté (fig. 13.339) ou achromique. Histologiquement,
il s'agit d'un nodule dermique (fig. 13.340) de mélanocytes

Fig. 13.339 Mélanome nodulaire.

Fig. 13.341

Mélanome nodulaire.

Fig. 13.337 Mélanome régressif.

TUMEUR

Fig. 13.335 Mélanome avec régression.

Fig. 13.338 Meélanome régressif.

atypiques. La Iésion est bien limitée latéralement, et la
composante intra-¢pidermique latérale, pagétoide ou lenti-
gineuse, est absente ou limitée au maximum a trois crétes
épidermique au-dela du nodule (fig. 13.341). La cytologie
est variable, souvent épithélioide ou pléomorphe, avec des
mitoses (fig. 13.342).
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Fig. 13.342 Mélanome nodulaire - cytologie.
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MELANOME LENTIGINEUX
DE DUBREUILH (LM)

Cemélanome estsitué dans les zones de dommages actiniques chro-
niques (visage, plus rarement avant-bras ou cou). Il a une longue
phase de croissance horizontale, et notamment une croissance trés
longtemps intra-épidermique, qualifiée autrefois de «mélanose de
Dubreuilhy. Ce terme n'est plus employé, au profit de mélanome de
Dubreuilh in situ. Le LM in situ est une grande macule pigmentée
déchiquetée du visage, polychrome, trés mal limitée (fig. 13.343).
L'évolution vers le LM invasif est marquée par un épaississement
localisé de la 1ésion, qui peut former un nodule ulcéré (fig. 13.344).

4 N

Fig. 13.343 Meélanome de Dubreuilh in situ.

Fig. 13.345 Mélanome de Dubreuilh in situ.

\_ J

Fig. 13.346 Mélanome de Dubreuilh - atteinte pilaire.
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Histologiquement, le LM in situ est fait de mélanocytes atypiques
disposés de manicre lentigineuse confluente ou continue dans la
couche basale épidermique (fig. 13.345). Il existe typiquement une
atrophie épidermique et une élastose solaire associées. L'extension
de la prolifération aux gaines folliculaires est un bon argument en
faveur de la malignité (fig. 13.346). L'évolution de la 1ésion est
marquée par l'apparition de grandes théques jonctionnelles ébran-
I¢es, parfois faites de mélanocytes fusiformes, puis d'une invasion
du derme par les cellules tumorales (fig. 13.347). A ce stade, la
classification de la Iésion se fait alors sur l'aspect latéral lentigineux
de la prolifération tumorale. La migration pagétoide est un phéno-
mene tardif et focal dans les LM.

Fig. 13.344 Mélanome de Dubreuilh avec nodule ulcéré.

Fig. 13.347 Mélanome de Dubreuilh invasif.



MELANOME DESMOPLASTIQUE

Le mélanome desmoplastique est une forme de mélanome
invasif dermique survenant sur peau chroniquement photo-
exposée. Cliniquement, il s'agit d'un nodule fibreux peu spéci-
fique, dont le diagnostic est trés difficile (fig. 13.348). Il existe
parfois une pigmentation épidermique irréguliére en regard.
Histologiquement, la 1¢sion apparait peu cellulaire au faible
grossissement (fig. 13.349). Le stroma fibreux, desmoplastique,
est abondant. Les mélanocytes tumoraux sont fusiformes, non
pigmentés, et forment des faisceaux et coulées. Les noyaux sont
un peu irréguliers en taille et en forme; les mitoses sont excep-
tionnelles (fig. 13.350). Un argument histologique d'orientation
est la présence d'amas de lymphocytes au sein de la Iésion. Le
diagnostic est plus simple lorsqu'on identifie des engainements
nerveux (fig. 13.351) ou s'il existe une composante lentigineuse
jonctionnelle a type de mélanome de Dubreuilh (fig. 13.352).
Les cellules tumorales expriment la protéine S100 dans la
grande majorité des cas, mais pas le MelanA ni HMB45.

Fig. 13.348 Mélanome desmoplastique.
(Coll. Dr Olivier Cogrel.)

Fig. 13.350 Mélanome desmoplastique - détail.

Fig. 13.351 Mélanome desmoplastique -
engainements nerveux.

Fig. 13.352 Mélanome desmoplastique — composante
lentigineuse jonctionnelle.
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MELANOME ACROLENTIGINEUX (ALM)

C'est une forme de mélanome se développant sur la peau acrale
(paumes et plantes), ainsi qu'au niveau des ongles. Il s'agit au
départ d'une 1ésion maculeuse pigmentée irréguliére, trés mal
limitée (fig. 13.353). L'évolution est marquée par l'apparition de
papules ou nodules sur la 1ésion (zones invasives), d'ulcérations,
et de zones blanches ou rosées de régression au sein de la 1ésion
(fig. 13.354). L'ALM unguéal se développe le plus souvent dans
la matrice unguéale, et donne lieu a une mélanonychie irrégu-
liére, a bords non paralléles, avec extension de la pigmentation
au repli sus-unguéal (éponychium) ou au périonychium (signe
de Hutchinson) (fig. 13.355). Histologiquement, les ALM
sont caractérisés par l'architecture lentigineuse confluente ou

Fig. 13.353 Mélanome
acrolentigineux débutant.

Fig. 13.357 Mélanome

Fig. 13.356 Mélanome

. L acrolentigineux.
acrolentigineux in situ.

Fig. 13.354 Mélanome
acrolentigineux évolué.
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continue des mélanocytes dans la couche basale épidermique
(fig. 13.356). Il peut exister des grandes théques jonctionnelles
¢ébranlées, et I'extension des mélanocytes aux canaux excréteurs
sudoraux est un bon signe d'orientation (fig. 13.357). Parfois,
une intense inflammation sous-épidermique rend difficile a voir
la prolifération mélanocytaire basale (fig. 13.358). L'aspect
histologique est similaire dans I'épithélium matriciel pour les
ALM unguéaux. La phase in situ est faite d'une prolifération de
mélanocytes aux noyaux hyperchromes, anguleux, disposés de
maniére lentigineuse sur la basale, avec présence de mélano-
cytes atypiques dans les couches suprabasales (fig. 13.359). Les
ALM invasifs ont souvent une cytologie fusiforme pigmentée
dans le derme (fig. 13.360).

Fig. 13.355 Meélanome
acrolentigineux unguéal.

hoes

Fig. 13.358 Mélanome
acrolentigineux - inflammation.



Fig. 13.359 Mélanome acrolentigineux matriciel unguéal in situ.

MELANOME LENTIGINEUX
DES MUQUEUSES

Ce mélanome correspond a une macule pigmentée, orale,
nasale, génitale ou anorectale, qui s'étend progressivement.
La lésion devient secondairement invasive et forme un nodule
souvent ulcéré au sein de cette macule pigmentée. Au micro-
scope, il s'agit d'une prolifération mélanocytaire lentigineuse
épithéliale atypique rappelant le mélanome acrolentigineux.
Le diagnostic est souvent porté au stade invasif.

TUMEURS CONJONCTIVES CUTANEES

TUMEURS FIBROBLASTIQUES
ET FIBRO-HISTIOCYTAIRES BENIGNES

Ces tumeurs sont nombreuses. Nous présentons ici les plus fré-
quentes, ou celles qui correspondent a une situation anatomo-
clinique particuliere.

Molluscum pendulum

Le molluscum pendulum, ou fibrome pendulum, est une
excroissance charnue, molle, de taille variable, de quelques
millimétres a quelques centimétres, implantée par un pédi-
cule étroit. La surface est souvent bosselée ou papillomateuse,
plus pigmentée que la peau environnante (fig. 13.361). La
Iésion siege préférentiellement dans les plis. Elle est trés fré-
quente (presque 50 % des adultes de 50 ans). Au microscope,
la Iésion pédiculée est recouverte d'un épiderme festonné,
souvent pigmenté par de la mélanine (fig. 13.362). L'axe de
la 1ésion est constitué de tissu collagénique vascularisé, avec
parfois des ilots de tissu adipeux, sans annexe pilaire ou sudo-
rale (fig. 13.363).

TUMEURS ET KYSTES C

Fig. 13.360 Mélanome acrolentigineux matriciel unguéal invasif.

Fig. 13.361 Molluscum pendulum axillaire.
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Fig. 13.362 Molluscum pendulum.

Fibrokératome digital acquis

Le fibrokératome digital acquis, ou acroangiofibrome, sur-
vient surtout chez I'homme, entre 30 et 60 ans. Il est souvent
localisé sur 'index ou le majeur, et correspond a une excrois-
sance kératosique sessile séparée de la peau adjacente par un
sillon, a la différence des verrues virales (fig. 13.364). Au
microscope, la lésion saillante est surmontée d'un épiderme
d'épaisseur variable, avec une hyperkératose orthokérato-
sique (fig. 13.365 et 13.366). L'axe est fibreux, dense, par-
couru de capillaires, sans annexes (fig. 13.367). La tumeur de
Koenen (angiofibrome péri-unguéal) de la sclérose tubéreuse
de Bourneville est moins saillante et plus angiomateuse que le
fibrokératome digital acquis.

Fig. 13.365 Fibrokératome digital.

Fig. 13.366 Fibrokératome digital -
hyperkératose.

OLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 13.363 Molluscum pendulum - axe fibrovasculaire
avec ilots adipeux.

Fig. 13.364 Fibrokératome digital.

Fig. 13.367 Fibrokératome digitale - axe
fibreux.



Papule fibreuse

La papule fibreuse survient le plus souvent sur le nez, mais
pas exclusivement. C'est une papule ferme, sessile, cou-
leur peau normale, a surface lisse, se développant chez les
adultes (fig. 13.368). La taille est souvent petite, autour
de 2 a 3 mm, mais peut étre plus importante (fig. 13.369).
Histologiquement, c'est une lésion fibreuse dermique qui
écarte les follicules pileux et souléve 1'épiderme en dome
(fig. 13.370). La 1ésion contient des dendrocytes dermiques
exprimant le facteur XIIla, dont la morphologie et la den-
sité cellulaire varient. Le plus souvent, ils sont fusiformes ou
losangiques, a cytoplasme éosinophile (fig. 13.371). Ils sont
parfois a cytoplasme clair ou granuleux, ou peuvent avoir
des dystrophies nucléaires. Ce contingent cellulaire siége
sur un tissu fibreux richement vascularis¢ de capillaires
(fig. 13.372), rapprochant cette 1ésion de l'angiofibrome, qui
est parfois difficile a distinguer.

Fig. 13.369 Papule fibreuse exophytique.

K

Fig. 13.368 Papule fibreuse.

N

Fig. 13.370 Papule fibreuse.

Fig. 13.371 Papule fibreuse.

Fig. 13.372 Papule fibreuse - stroma.
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Angiohistiocytome a cellules
plurinucléées

C'est une lésion dont la nature réactionnelle ou tumorale
bénigne n'est pas certaine. Le plus souvent, il s'agit de
plusieurs papules érythémateuses, fermes, sur le dos des
mains, les avant-bras ou le visage (fig. 13.373). Les formes

Fig. 13.373 Angiohistiocytome
a cellules plurinucléées.

Histiocytofibrome

L'histiocytofibrome (HCF), ou dermatofibrome, est une Iésion
fréquente dont I'aspect anatomoclinique est souvent caricatu-
ral, mais dont il existe également de nombreuses variantes ana-
tomocliniques moins fréquentes. Il s'agit le plus souvent d'une
Iésion discrétement papuleuse, ferme ou dure a la palpation, a
surface érythémateuse ou légérement pigmentée (fig. 13.376).
Certaines lésions sont plus grosses, franchement papuleuses,
voire nodulaires, avec desquamation (fig. 13.377). La 1ésion
a une tendance a la rétractation en profondeur, soit spontané-
ment, soit lorsqu'on la pince entre deux doigts (fig. 13.378).
11 existe aussi des formes profondes, ou le nodule tumoral est
profondément enchassé dans le derme et 'hypoderme (hys-
tiocytofibrome profond), de couleur érythémateuse ou méme
bleutée (HCF sidérifére ou anévrismal).

Fig. 13.377 Histiocytofibrome - collerette pigmentée.

Fig. 13.374 Angiohistiocytome
a cellules plurinucléées.

DERMATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

uniques sont plus rares. Histologiquement, on voit sur un
fond fibreux ou fibro-cedémateux trois contingents : une
hyperplasie de capillaires dilatés, expliquant 1'érythéme de
la 1ésion, des cellules stromales fusiformes, losangiques et
multinucléées, et un infiltrat lymphocytaire périvasculaire
(fig. 13.374 et 13.375).

Fig. 13.375 Angiohistiocytome
a cellules plurinucléées.

Fig. 13.376 Histiocytofibrome.

Fig. 13.378 Histiocytofibrome rétracté.



Au microscope, la Iésion habituelle est un nodule dermique cir-
conscrit mais non encapsulé (fig. 13.379). Il existe trés souvent une
hyperplasie épidermique en regard, qui peut étre pigmentée, a basale
relativement rectiligne, ou avec une induction de bourgeons pilaires
(fig. 13.380). Les cellules tumorales sont fusiformes ou polygonales,
parfois multinucléées (fig. 13.381). Elles entourent en périphérie
des faisceaux de collagene légérement densifiés, réalisant un aspect
de «boules» de collagene (fig. 13.381). Dans les zones cellulaires,
elles prennent une organisation en courts faisceaux enchevétrés
(architecture storiforme). Dans les formes paucicellulaires, on voit
les cellules fusiformes ou triangulaires se mouler sur le collagéne
(fig. 13.382). Les cellules expriment a des degrés variables le
facteur XlIIla dendrocytaire, et les marqueurs histiocytaires
CD68 ou CD163. Elles expriment la stromélysine 3, et sont
typiquement CD34 négatives (sauf dans certains HCF pro-
fonds ou cellulaires). Il existe des variantes histologiques

Fig. 13.381 Histiocytofibrome.

Fig. 13.382

Histiocytofibrome paucicellulaire.

nombreuses : formes a cellules atypiques/monstrueuses, a
cellules épithélioides, a cellules granuleuses, ou a cellules
claires, formes plus cellulaires xanthomisées, forme ané-
vrismale comportant de nombreux vaisseaux dilatés et des
lacs hémorragiques (également appelée forme sidérifere ou
hémosidérinique) (fig. 13.383).

Fig. 13.379

Fig. 13.380 Histiocytofibrome - hyperplasie épidermique.

Fig. 13.383

Histiocytofibrome anévrismal.
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Dermatomyofibrome

C'est une tumeur bénigne, en plaque infiltrée, discrétement
érythémateuse, a croissance lente, siégeant avec prédilection
sur le tronc, aux épaules et au cou (fig. 13.384). Il a tendance a
I'extension, et a la récidive lorsque son exérése n'est pas com-
plete. Au microscope, il s'agit d'une prolifération mal limi-
tée, de densité cellulaire modérée, de cellules fusiformes dans
le derme moyen et profond, formant des faisceaux horizon-
talisés, avec quelques coulées tumorales verticalisées vers la
profondeur (fig. 13.385). Les cellules ont un aspect fibroblas-
tique ou myofibroblastique, sans atypie (fig. 13.386). Elles
expriment presque toujours la calponine, et parfois, pas tou-
jours diffusément, I'actine musculaire lisse (fig. 13.387), sans
expression des autres marqueurs musculaires lisses.

Fig. 13.385 Dermatomyofibrome.

Chéloide

La chéloide est une tumeur cutanée fibroblastique apparaissant
dans deux situations : la chéloide postlésionnelle, considérée
comme un mode de cicatrisation pathologique, différent de la
cicatrice hypertrophique car elle ne régresse pas spontanément
et s'étend au-dela du site de la cicatrice initiale; et la chéloide
spontanée souvent multiple, survenant surtout chez les sujets
a peau pigmentée. La chéloide est une masse dure, a surface
plgmentee ou erythemateuse un peu bosselée, avec une exten-
sion périphérique en «pinces de crabe» (fig. 13.388). Elle est
surtout située sur le haut du thorax et la région cervicofaciale.
Histologiquement, on voit une masse fibreuse dermique, dense,
plus ou moins cellulaire (fig. 13.389). Les cellules fibroblas-
tiques et myofibroblastiques forment avec la fibrose des nodules
(fig. 13.390). Le collagéne est dense, hyalinisé, trés orangeophile
a éosinophile (fig. 13.391). Cet aspect typique du collagene per-
met le diagnostic différentiel avec la cicatrice hypertrophique.

Fig. 13.389 Chéloide.

Fig. 13.386 Dermatomyofibrome.

Fig. 13.390 Chéloide.

A CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 13.384 Dermatomyofibrome.

&

Fig. 13.387 Dermatomyofibrome -
immunomarquage actine musculaire lisse.

Fig. 13.388 Chéloides présternales.

Fig. 13.391 Chéloide -
collagéne hyalin.



Fibromatoses

Les fibromatoses sont un groupe d'affections caractérisées par
une prolifération bénigne de fibroblastes, mais de caractére
invasif. Il en existe des formes superficielles naissant du fas-
cia, et des formes profondes naissant des aponévroses mus-
culaires, ayant une croissance plus rapide, et plus agressives
localement. Les fibromatoses superficielles les plus fréquentes
sont la maladie de Dupuytren et la fibromatose plantaire (mala-

Fasciite nodulaire

La fasciite nodulaire est une tumeur fibroblastique et myofi-
broblastique avec un tableau clinique caricatural. Il s'agit d'un
nodule hypodermique de I'adolescent ou de I'adulte jeune, par-
fois aprés traumatisme local, de croissance rapide, sensible,
localisé sur les membres le plus souvent. Histologiquement,

die de Ledderhose). Elles se traduisent par des nodules fermes
palpables mais peu visibles. La fibromatose desmoide est une
fibromatose profonde, souvent développée dans les muscles de
la paroi abdominale. L'aspect histologique de ces fibromatoses
est trés proche. Il s'agit d'une prolifération de fibroblastes et
myofibroblastes sur fond fibreux, détruisant le tissu adjacent.
Les fibromatoses dans 1'ensemble ne touchent presque jamais
le derme ou I'épiderme.

c'est une tumeur nodulaire mal limitée, accolée au fascia
(fig. 13.392). Elle est caractérisée par un phénomene de zone,
avec un centre peu cellulaire, fibro-cedémateux (fig. 13.393),
et une zone périphérique densément cellulaire, pouvant com-
porter des mitoses au sein de la population myofibroblastique
(fig. 13.394). L'actine musculaire lisse est exprimée surtout en
périphérie (fig. 13.395).

Fig. 13.392 Fasciite nodulaire.

Fig. 13.394 Fasciite nodulaire — zone périphérique.

Fig. 13.393 Fasciite nodulaire - zone centrale.
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Fig. 13.395 Fasciite nodulaire - immunomarquage actine
musculaire lisse.
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Fibromatose digitale infantile

Cette fibromatose se manifeste par un ou des nodules fermes,
exophytiques, a surface lisse, sur les faces d'extension
des mains ou des pieds, survenant au cours de la premicre
année de vie (fig. 13.396). Ce sont des proliférations myo-
fibroblastiques dermiques soulevant 1'épiderme (fig. 13.397).
Les cellules expriment l'actine musculaire lisse, et ont une
inclusion éosinophile PAS positive en boule paranucléaire
caractéristique de cette entité (fig. 13.398). Les 1ésions évo-
luent vers la régression spontanée quand l'enfant grandit.

Fig. 13.396 Fibromatose digitale infantile.

Fig. 13.397

Fig. 13.398 Fibromatose digitale infantile - inclusions
paranucléaires.

LINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fibromyxome acral superficiel

C'est une tumeur péri- ou sous-unguéale, de croissance lente,
ferme, a surface lisse, couleur peau normale, mesurant jusqu'a 1 a
2 cm (fig. 13.399). Au microscope, il s'agit d'une prolifération peu
dense de cellules fusiformes ou étoilées, sur fond fibromyxoide,
formant un nodule dermo-hypodermique bien limité non encap-
sulé (fig. 13.400). Les cellules forment des faisceaux ou n'ont pas
d'organisation particuliére (fig. 13.401). On voit des mastocytes.
Les cellules expriment CD34, et parfois CD99 ou EMA.

Fig. 13.399 Fibromyxome acral superficiel.
(Coll. Dr Olivier Cogrel.)

Fig. 13.401 Fibromyxome acral superficiel.



Myofibrome et myopéricytome

Le myofibrome, solitaire ou multiple dans la myofibromatose
infantile, ainsi que le myopéricytome sont considérés comme
des lésions appartenant au méme spectre des tumeurs péri-
cytaires. L'aspect clinique du myofibrome ou du myopéricy-
tome est celui d'un nodule de profondeur et de taille variables,
d'autant plus érythémateux et angiomateux qu'il est superficiel
(fig. 13.402). Les myofibromes surviennent surtout sur la téte
et le cou, alors que les myopéricytomes sont surtout décrits sur
les membres. La Iésion n'est pas douloureuse. Au microscope,
le myopéricytome est un nodule bien limité ou I'on est frappé

Fig. 13.402 Myofibrome.
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Fig. 13.404 Myopéricytome.

Fig. 13.407 Myofibrome.

Fig. 13.405 Myopéricytome — marquage
actine musculaire lisse.

TUMEURS ET

par l'architecture périvasculaire, dite hémangiopéricytaire
(fig. 13.403). Les cellules fusiformes s'arrangent de manicre
concentrique au réseau de capillaires dilatés, branchés ou rami-
fiés en «bois de cerf» (fig. 13.404). Les cellules fusiformes
expriment l'actine musculaire lisse (fig. 13.405), mais pas le
CD34, qui est limité aux cellules endothéliales (fig. 13.406).
Dans le myofibrome, on décrit classiquement une architec-
ture zonale, avec un centre myofibroblastique peu cellulaire,
d'architecture hémangiopéricytaire, remanié par calcification,
nécrose, aspect chondroide ou hyalinisation, et une périphérie
plus cellulaire, riche en myofibroblastes (fig. 13.407 et 13.408).

Fig. 13.406 Myopéricytome - marquage
vasculaire CD34.

Fig. 13.408 Myofibrome - aspect
biphasique.
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AUTRES LESIONS BENIGNES
DU TISSU CONJONCTIF

Collagénome perforant

C'est une affection trés rare, caractérisée par des papules ver-
ruqueuses localisées (fig. 13.409). Elle est parfois décrite
comme post-traumatique. Histologiquement, on voit un cra-
tére épidermique bien limité latéralement, contenant une
couche cornée épaisse, mélée de neutrophiles (fig. 13.410).
L'épiderme n'est pas — ou seulement focalement — ulcéré.

]3 DERMATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Il est traversé par des faisceaux de collagene altérés dispo-
sés verticalement (fig. 13.411). Les colorations par le bleu
Astra ou par un trichrome montrent la nature collagénique
des fibres en élimination transépidermique (fig. 13.412). Le
lien avec l'insuffisance rénale est moins clair que dans la
maladie de Kyrle. Dans cette derniere, a la différence du col-
lagénome perforant, il s'agit d'un clou hyperkératosique qui
pénétre 1'épiderme et l'ulcére (kératose in cutem penetrans),
et non d'une élimination transépidermique de matériel der-
mique altéré.

/

Fig. 13.409 Collagénome perforant.

Fig. 13.411 Collagénome perforant.

Collagénomes éruptifs

Les collagénomes éruptifs ont été décrits dans le chapitre 10.
Le collagénome isolé, hors cadre d'une génodermatose, a le
méme aspect anatomoclinique.

Fig. 13.412 Collagénome perforant (coloration au bleu Astra).



TUMEURS ET KYSTES CUTANES

Hamartomes conjonctifs

Ce sont des dysembryoplasies touchant les différents contin-
gents du tissu conjonctif dermique, collagéne ou tissu élas-
tique. Il s'agit cliniquement de plaques jaunatres avec des
renforcements papuleux (fig. 13.413). Leur nombre et leur dis-
tribution sur le tégument sont variables. Il existe des formes
localisées et des formes plus diffuses, rencontrées notamment
dans le syndrome de Buschke-Ollendorf. Histologiquement, le
derme apparait trop épais et trop dense (fig. 13.414). II existe
en association variable une accumulation de faisceaux de col-
lagene épais, de fibres ¢lastiques épaisses, longues et ramifiées
en «corne d'élany (fig. 13.415 et 13.416), ou de fibroblastes.

Fig. 13.413 Hamartome conjonctif.
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Fig. 13.414 Hamartome conjonctif. Fig. 13.415 Hamartome élastique. Fig. 13.416 Hamartome élastique
(coloration a I'orcéine).

TUMEURS ADIPEUSES BENIGNES
Lipomes et lipomatoses

Le lipome est une tumeur bénigne du tissu adipeux de I'hy-
poderme, ou du tissu adipeux sous-fascial. Il s'agit clinique-
ment d'une tuméfaction arrondie ou ovalaire, compressible,
mobile, indolore ou sensible (fig. 13.417). La taille est
variable, pouvant atteindre plus de 15 cm. Les /ipomatoses
sont des affections génétiques (lipomatose mésosomatique
autosomique dominante) ou acquises (lipomatose de Launois-
Bensaude, souvent associée a un alcoolisme chronique) avec
de multiples lipomes sous-cutanés (fig. 13.418). Le lipome
frontal est souvent sous-aponévrotique ou intramusculaire
(fig. 13.419). Le lipome périsudoral est une 1ésion saillante,
sessile ou pédiculée, développée a partir de la graisse périsu-
dorale, et située surtout a la racine des membres (fig. 13.420).
Au microscope, le lipome est souvent une lésion arrondie ~ Fig- 13.417 Lipome du bras.
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Fig. 13.418 Lipomatose. Fig. 13.419 Lipome Fig. 13.420 Lipome périsudoral —_—

sous-aponévrotique. inguinal.
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Fig. 13.421 Lipome.

Fig. 13.424 Lipome a cellules
fusiformes.

bien limitée, énucléée (fig. 13.421), constituée de tissu adi-
peux mature lobulé par de fins tractus fibreux (fig. 13.422).
L'angiolipome est une variante histologique ou il existe de
nombreux capillaires au sein des lobules adipeux, avec de fré-
quents thrombus capillaires (fig. 13.423), pouvant expliquer
le caractére sensible ou douloureux de ces 1ésions. Le lipome
a cellules fusiformes est une variante histologique, située sou-
vent au haut du tronc, ou des cellules fusiformes CD34+ se
mélent a des plages adipocytaires (fig. 13.424). Le lipome
a cellules fusiformes partage les anomalies moléculaires du

Fig. 13.422 Lipome - tissu adipeux mature.

Fig. 13.425 Lipome pléomorphe.

IE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 13.423 Angiolipome.

Fig. 13.426 Lipome pléomorphe
CD34 +.

lipome pléomorphe. Ce dernier est caractérisé par la présence
de lipoblastes, de noyaux irréguliers et de cellules multinu-
cléées avec noyaux en couronne (« floret cells ») (fig. 13.425).
Il exprime également le CD34 (fig. 13.426), a la différence
du lipome commun. Le diagnostic différentiel avec un lipo-
sarcome bien différencié n'est pas toujours évident, mais il
faut retenir que ce dernier est exceptionnel dans la localisation
sus-aponévrotique. L'absence d'amplification du géne MDM?2
¢limine le diagnostic de liposarcome bien différencié avec une
spécificité proche de 100 %.
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Hamartome lipomafeux superﬁciel plages adipocytaires dermiques (fig. 13.429), parfois organi-
sées autour des trajets vasculaires (fig. 13.430). Des structures

épithéliales peuvent étre vues au centre (kyste infundibulaire
ou structures folliculaires anormales).

C'est une Iésion souvent congénitale, en plateau mou et bos-
selé, jaunatre, souvent localisée sur la fesse, la cuisse ou le
tronc (fig. 13.427 et 13.428). Au microscope, on voit des

Fig. 13.427 Hamartome lipomateux. Fig. 13.428 Hamartome lipomateux du flanc.

Fig. 13.429 Hamartome lipomateux. Fig. 13.430 Hamartome lipomateux.

337



338

TUMEURS MUSCULAIRES BENIGNES
Hamartome musculaire lisse

C'est une 1ésion souvent congénitale, sous forme de plaque
gaufrée et parfois pileuse, rosée ou érythémateuse, pouvant
se contracter ou s'animer de mouvements vermiformes spon-

Fig. 13.431
lisse.

Hamartome musculaire
lisse.

Léiomyome

Le léiomyome est une tumeur bénigne du muscle lisse, pou-
vant se développer dans la peau a partir des parois vascu-
laires (angioléiomyome), ou des muscles arrecteurs du poil
(piloléiomyome). L'angioléiomyome est une tumeur ronde,
bien limitée, dermique profonde ou hypodermique, pouvant
étre douloureuse, prédominant sur les membres (fig. 13.434).
Les piloléiomyomes peuvent étre solitaires, sous la forme
d'une papule ou d'une plaque bosselée, ou multiples, dissé-

Fig. 13.436 Angioléiomyome.

Fig. 13.432 Hamartome musculaire

GIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

tanément ou aprés stimulation locale. Histologiquement, on
voit sur toute I'épaisseur du derme du tissu musculaire lisse
réguliérement disposé (fig. 13.431). Les cellules musculaires
lisses forment des faisceaux enchevétrés, entremélés de fais-
ceaux de collagéne (fig. 13.432), respectant les annexes et les
entourant (fig. 13.433).

Fig. 13.433 Hamartome musculaire
lisse.

minées en plaques ou en nappes (fig. 13.435). Ils sont sou-
vent douloureux a I'effleurement ou a I'exposition au froid.
Histologiquement, l'angioléiomyome est un nodule bien
limité, dermique profond ou hypodermique (fig. 13.436). Le
piloléiomyome forme un nodule dermique moins bien limité
(fig. 13.437). Dans les deux cas, les cellules musculaires lisses
ont un noyau allongé, en cigare, régulier, avec un cytoplasme
¢éosinophile abondant (fig. 13.438), et forment de longs fais-
ceaux se croisant perpendiculairement (fig. 13.439).

Fig. 13.435 Piloléiomyomes multiples.

Fig. 13.437 Piloléiomyome.



Fig. 13.438 Léiomyome - cytologie. Fig. 13.439 Léiomyome - architecture fasciculée.

TUMEURS NERVEUSES BENIGNES

Les neurofibromes sont les tumeurs nerveuses cutanées les
plus fréquentes. Elles sont traitées dans le chapitre 10, tout
comme les schwannomes, dont la localisation cutanée est
moins fréquente.

Neurome encapsulé palissadique

Le neurome encapsulé palissadique (ou névrome solitaire cir-
conscrit) est une petite tumeur de quelques millimétres, en
dome régulier, située presque toujours sur le visage des sujets
de plus de 50 ans (fig. 13.440). Il peut étre confondu avec un
navus mélanocytaire dermique ou un carcinome basocellu-
laire nodulaire. Au microscope, il s'agit d'une tumeur le plus
souvent bien circonscrite ou encapsulée (fig. 13.441). Elle
est formée de faisceaux de cellules schwanniennes PS100+
formant des nodules compacts et contenant de nombreux
axones (visibles en immunomarquage des neurofilaments)
(fig. 13.442). Les noyaux sont allongés, sur fond fibrillaire
éosinophile (fig. 13.443).

Fig. 13.440 Neurome encapsulé palissadique.

Fig. 13.441 Neurome encapsulé Fig. 13.442 Neurome encapsulé Fig. 13.443 Neurome encapsulé
palissadique. palissadique - tumeur bien limitée. palissadique.
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Tumeur a cellules granuleuses

Cette lésion, appelée aussi tumeur d'Abrikossof, est une
tumeur des gaines nerveuses dérivée des cellules de Schwann.
Elle peut étre située sur la peau (fig. 13.444), ou assez clas-
siquement sur la langue (fig. 13.445) ou la muqueuse géni-
tale. Au microscope, il s'agit d'une prolifération dermique
ou dermo-hypodermique (fig. 13.446), souvent mal limitée.

4 N

Fig. 13.444 Tumeur a cellules granuleuses.

Fig. 13.446 Tumeur a cellules granuleuses.

\_ j

IE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

L'épiderme en regard est parfois hyperplasique, voire pseu-
docarcinomateux. Les cellules tumorales ont un cytoplasme
abondant granuleux éosinophile et un noyau rond cen-
tral nucléolé régulier (fig. 13.447). Elles sont PS100+. Les
engainements nerveux et l'invasion vasculaire sous-endothé-
liale ne sont pas rares dans ces Iésions, et ne constituent pas
des signes de malignité.

Fig. 13.447 Tumeur a cellules granuleuses - cytologie.



Avutres tumeurs des gaines nerveuses

Parmi les autres tumeurs des gaines nerveuses, on peut citer
également :

TUMEURS ET KYSTES CUTANES Q

= le myxome des gaines nerveuses, qui est une tumeur bénigne
rare des extrémités (fig. 13.448). Il s'agit d'une tumeur
myxoide faite de lobules trés bien limités (fig. 13.449), com-
prenant des cellules fusiformes ou étoilées avec de petites
inclusions nucléaires, formant des travées gréles (fig. 13.450).
Elles expriment la PS100 mais pas le CD34 ni 'EMA;

= le neurothécome (ou neurothécome cellulaire), qui est
une tumeur bénigne rare survenant surtout au visage chez
les enfants et les jeunes adultes. Au microscope, la proli-
fération cellulaire dermique a une architecture fascicu-
lée qui peut étre plexiforme, sur un fond ¢osinophile pale
(fig. 13.451). Les cellules ont un cytoplasme indistinct et un
noyau ovalaire a fusiforme (fig. 13.452). Elles sont parfois
¢épithélioides. Elles expriment NKiC3, parfois 'actine mus-
culaire lisse ou MITF, mais pas la PS100 ou le CD34;

» le périneuriome, qui est une tumeur développée a partir du
périnevre. Elle si¢ge surtout aux extrémités. Au microscope,
c'est une tumeur dermique bien limitée de cellularité
variable, faite de cellules périneurales fusiformes avec une
organisation storiforme ou en bulbe d'oignon, sur un stroma
fibreux parfois abondant. Les cellules expriment EMA et
CD34, parfois seulement focalement, mais pas PS100.

Fig. 13.448 Myxome des gaines nerveuses.
(Collection Dr. R. Baran)
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Fig. 13.451 Neurothécome cellulaire. Fig. 13.452 Neurothécome cellulaire - cytologie.



TUMEURS CONJONCTIVES MALIGNES

Dermatofibrosarcome de
Darier-Ferrand édermatofibrosurcomu
protuberans [DFSP])

C'est le sarcome cutané le moins rare. La tumeur survient sur-
tout chez les jeunes adultes, essentiellement sur le tronc et les
membres. La Iésion est au départ une plaque infiltrée érythé-
mateuse qui s'étend lentement (fig. 13.453). Au fil des années,
la 1ésion devient bosselée, protubérante, multinodulaire, et
s'étend également en profondeur au-dela des limites palpables
(fig. 13.454). Chez 'enfant, la 1ésion peut étre trompeuse, sous
forme d'une plaque déprimée infiltrée, rarement congénitale.
Au microscope, il s'agit d'une 1ésion dermo-hypodermique trés
mal limitée, s'étendant le long des septums hypodermiques, du
fascia, en coulées horizontales et verticales (fig. 13.455). La
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tumeur dissocie la graisse en «nid d'abeilles». Elle est de cel-
lularit¢ modérée, faite de cellules fusiformes au noyau régu-
lier (fig. 13.456 et 13.457), organisées en faisceaux courts
avec une architecture storiforme ou en coulées plus longues.
Les cellules expriment le CD34, mais pas la stromélysine 3, et

Fig. 13.453 Dermatofibrosarcome.

Fig. 13.456 Dermatofibrosarcome.

Fig. 13.454 Dermatofibrosarcome.

Fig. 13.457 Dermatofibrosarcome - cytologie.



portent dans 95 % des cas une translocation t(17;22) COL1A1-
PDGFB. Le fibroblastome a cellules géantes est une variante
histologique, surtout rencontrée dans les 1ésions de I'enfant, ou
il existe des plages moins cellulaires avec des cellules géantes
(fig. 13.458). La tumeur de Bednar est une variante pigmentée
dans laquelle on voit des mélanocytes trés allongés, pigmentés
au sein du DFSP (fig. 13.459).
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On parle de dermatofibrosarcome transformé lorsqu'il
existe au sein de la 1ésion des zones densément cellulaires,
aux noyaux plus volumineux, atypiques, avec une activité
mitotique, et une organisation en faisceaux en «arétes de pois-
sony (fig. 13.460). Le CD34 est parfois perdu dans ces zones
transformées, mais pas la translocation t(17;22). La transfor-
mation serait associée au risque métastatique.

Fig. 13.458 Fibroblastome a cellules
géantes.

Fibroxanthome atypique

Le fibroxanthome atypique survient chez le sujet agé, en
zone photo-exposée, sous forme d'un nodule souvent hémor-
ragique ou ulcéré (fig. 13.461), mesurant par définition
moins de 2 cm. Il est considéré comme une forme superfi-
cielle entierement dermique du sarcome pléomorphe indiffé-
rencié (ex-histiocytome fibreux malin pléomorphe), qui est
une tumeur de plus grande taille et invasive en profondeur
(fig. 13.462). Histologiquement, le fibroxanthome atypique
est enticrement dermique, assez bien limité (fig. 13.463).
Il est fait de cellules fusiformes ou pléomorphes, parfois

Fig. 13.459 Tumeur de Bednar.

Fig. 13.460 Dermatofibrosarcome
transformé en fibrosarcome.

xanthomisées, aux noyaux bourgeonnants, franchement aty-
piques, avec des mitoses (fig. 13.464). L'architecture est
fasciculée ou diffuse. La méme cytologie pléomorphe est
présente dans les 1ésions de grande taille, envahissant 1'hy-
poderme ou le fascia, considérées alors comme des sarcomes
pléomorphes indifférenciés (fig. 13.465). Le phénotype de
ces lésions est caractérisé par l'absence d'expression des
marqueurs musculaires (actine musculaire lisse, desmine,
caldesmone), épithéliaux (cytokératines AE1-AE3, CK5/6,
p63), mélanocytaires (PS100, HMB45, MelanA) ou vascu-
laires (CD34, ERQG).

Fig. 13.461

Fibroxanthome atypique.

Fig. 13.462 Sarcome pléomorphe indifférencié.



Fig. 13.463 Fibroxanthome atypique.

Léiomyosarcome cutané

Le léiomyosarcome cutané peut survenir sur zone photo-
exposée du sujet agé — posant le probléme du diagnostic diffé-
rentiel du fibroxanthome atypique —, ou moins fréquemment
sur le tronc et les membres. Il s'agit d'une tumeur érythéma-
teuse souvent ulcérée (fig. 13.466). La tumeur est dermique ou
dermo-hypodermique (fig. 13.467), faite de larges faisceaux
cellulaires se coupant perpendiculairement (fig. 13.468). Les
cellules ont une anisocaryose marquée, des atypies nucléaires

Fig. 13.466 Léiomyosarcome.

Fig. 13.467 Léiomyosarcome.

Fig. 13.464 Fibroxanthome atypique.
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Fig. 13.465 Fibroxanthome et sarcome
pléomorphe - cytologie pléomorphe
indifférenciée.

et des mitoses, et une différenciation musculaire lisse plus ou
moins marquée (fig. 13.469). Les formes les plus différen-
ciées expriment classiquement l'actine musculaire lisse, ainsi
que la desmine et la caldesmone. Les formes moins différen-
ciées peuvent avoir une cytologie pléomorphe et exprimer
seulement I'actine musculaire lisse. On parle alors de sarcome
peu différencié a phénotype musculaire lisse incomplet.

Fig. 13.469 Léiomyosarcome - cytologie.



Avutres sarcomes cutanés

La peau est le site d'autres sarcomes, soit purement superfi-
ciels (sus-aponévrotiques), soit par extension superficielle
d'une tumeur sous-aponévrotique. Les moins rares sont 1'an-
giosarcome et le sarcome de Kaposi (chapitre 14), le myxo-
fibrosarcome (ex-histiocytome fibreux malin myxoide), le
sarcome épithélioide, le synovialosarcome, la tumeur maligne
des gaines nerveuses. Les liposarcomes sont presque toujours
des tumeurs profondes, sous-aponévrotiques, et sont trés rare-
ment développés dans le tissu adipeux hypodermique.

CARCINOME NEUROENDOCRINE CUTANE

Le carcinome neuroendocrine cutané, ou carcinome de Merkel,
survient surtout chez les sujets dgés, bien qu'il ait été décrit des
cas chez l'adulte jeune ou I'adolescent. II survient surtout chez
les sujets a peau claire, touchant préférentiellement la téte et le
cou (fig. 13.470), puis les membres ou le tronc (fig. 13.471).
11 s'agit d'un nodule indolore, dur, de croissance parfois rapide,
de couleur érythémateuse a violacée. Il peut étre ulcéré.
Histologiquement, la tumeur est dermique ou dermo-hypoder-

Fig. 13.471 Carcinome de Merkel ulcéré du dos.

Fig. 13.473 Carcinome de Merkel - architecture
trabéculo-alvéolaire.
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mique (fig. 13.472). 11 s'agit de plages cellulaires monotones, de
cellules rondes au cytoplasme trés peu abondant, avec une orga-
nisation focalement trabéculaire ou alvéolaire (fig. 13.473). Les
cellules sont trés basophiles, avec un noyau rond, vésiculeux,
contenant une chromatine finement granuleuse et des petits
nucléoles multiples (fig. 13.474). L'apoptose et les mitoses
sont nombreuses.

Fig. 13.470 Carcinome de Merkel.

Fig. 13.472 Carcinome de Merkel.

AT

Fig. 13.474 Carcinome de Merkel - cytologie.
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Les cellules expriment les cytokératines de bas poids molé-
culaires (CK8, CK18, CK19, CK20) en boule paranucléaire
(dot), et au moins un des marqueurs neuroendocrines (CD56,
chromogranine, synaptophysine). L'expression de la CK20 est
hautement spécifique de 1'origine primitivement cutanée d'un
carcinome neuroendocrine, permettant d'éliminer une métas-
tase de carcinome neuroendocrine d'autres organes. Le carci-
nome de Merkel n'exprime pas TTF1.

METASTASES CUTANEES

Les métastases cutanées surviennent dans environ 4 % des
cancers solides internes. Ce taux varie beaucoup en fonc-
tion du type de cancer et du sexe du patient. Les leucémies
et lymphomes peuvent donner des localisations cutanées
(chapitre 11). Le plus fréquemment, il d'agit de métastases de
carcinomes ou de mélanomes, beaucoup plus exceptionnelle-
ment de métastase de sarcome. Chez I'homme, les métastases
cutanées de mélanome sont les plus fréquentes. Chez la femme,
ce sont les métastases cutanées de carcinome mammaire.

METASTASES DE MELANOME

Les métastases de mélanome sont des papules et des nodules
souvent multiples, de taille variable, plus ou moins pig-
mentés (fig. 13.475, 13.476 et 13.477). Au microscope, les
métastases superficielles de mélanome forment un nodule
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de cellules tumorales mélanocytaires atypiques collé a I'épi-
derme, avec un épidermotropisme (fig. 13.478). Le diagnos-
tic différentiel avec un mélanome cutané primitif est alors
parfois difficile. Les métastases de mélanome plus profondes
forment un nodule dermique ou hypodermique de mélano-
cytes atypiques, avec parfois de la nécrose (fig. 13.479).

Fig. 13.475 Métastases pigmentées superficielles de mélanome.

Fig. 13.476 Métastase achromique de mélanome.
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Fig. 13.478 Métastase épidermotrope de mélanome.

Fig. 13.477 Métastases dermo-hypodermiques de mélanome.

Fig. 13.479 Métastase hypodermique de mélanome.



METASTASES DE CARCINOME MAMMAIRE

Ces métastases surviennent le plus souvent sur la paroi
thoracique. Il peut s'agir d'un nodule ou d'une plaque tumorale
(fig. 13.480), de papulovésicules érythémateuses ou violacées,
d'une infiltration scléreuse peu érythémateuse (squirrhe),
ou d'une lymphangite carcinomateuse inflammatoire sous
la forme d'une plaque érythémateuse chaude et sensible,
lentement extensive (fig. 13.481). Histologiquement, il y a le
plus souvent une invasion du derme par des massifs tumoraux
creusés de tubes (fig. 13.482 et 13.483), dans le cas d'un carci-
nome canalaire infiltrant. Dans le cas d'un carcinome lobulaire

4 | N

Fig. 13.480 Métastase de carcinome mammaire.

Fig. 13.482 Métastase de carcinome canalaire infiltrant.

mammaire, la métastase cutanée consiste en une infiltration
interstitielle dermique par des cellules tumorales atypiques, en
file indienne, parfois plasmocytoides (fig. 13.484 et 13.485).
Dans la lymphangite carcinomateuse, les massifs tumoraux
adénocarcinomateux remplissent les capillaires lymphatiques
du derme (fig. 13.486). Dans tous les cas, les cellules expri-
ment CK7, EMA, parfois le récepteur aux estrogenes et a la
progestérone. L'absence d'expression de p63, CK5/6 et D2-40
par les cellules est en faveur d'une métastase cutanée d'adéno-
carcinome, et beaucoup moins en faveur d'un adénocarcinome
sudoral cutané primitif.

Fig. 13.483 Métastase de carcinome canalaire infiltrant.
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Fig. 13.484 Meétastase de carcinome lobulaire mammaire.

Fig. 13.486 Lymphangite carcinomateuse dermique.

Fig. 13.485 Meétastase de carcinome lobulaire.

AUTRES METASTASES CUTANEES

De nombreux autres carcinomes peuvent donner des métas-
tases cutanées, sous la forme d'un nodule érythémateux,
angiomatoide, souvent dur a la palpation (fig. 13.487 et
13.488). La localisation du nodule peut renseigner sur le
primitif : cancer du rein ou du poumon sur le cuir chevelu;
cancers ORL, cesophagiens ou thyroidiens sur le visage ou
le cou; cancers mammaires et pulmonaires sur le thorax;
cancers coliques, gastriques, ovariens sur la paroi abdomi-
nale. On appelle « nodule de sceur Mary-Joseph » les métas-
tases ombilicales, traduisant un cancer primitif intra- ou
rétropéritonéal. Histologiquement, dans tous les cas, on
voit dans le derme ou I'hypoderme une tumeur maligne
dont la morphologie et le phénotype sont ceux de la tumeur
primitive.

Fig. 13.487 Métastase de carcinome colique sur la cuisse.

Fig. 13.488 Métastase de carcinome rénal.
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La classification des tumeurs, hyperplasies et malformation
des vaisseaux est trés complexe et varie suivant le point de
vue considéré (clinique ou histopathologique), la terminologie
elle-méme étant particulierement difficile en 1'absence d'expé-
rience de l'histopathologie. L'ISSVA (International Society for
the Vascular Anomalies) distingue d'un c6té les malformations
vasculaires et de l'autre les tumeurs bénignes, de malignité
intermédiaire et malignes. L'aspect histologique des malfor-
mations est assez peu varié, comprenant une augmentation de
taille, de nombre ou une hétérotopie de structures vasculaires
normales. Les tumeurs seront donc plus détaillées.

HYPERPLASIES ET MALFORMATIONS
VASCULAIRES NON TUMORALES

MALFORMATIONS VASCULAIRES

Au sein de ce groupe, on distingue les entités en fonction de
la taille des vaisseaux et de leur nature. On trouve ainsi des
malformations capillaires, veineuses, artérioveineuses et lym-
phatiques. Il peut y avoir aussi des malformations combinant
plusieurs types de vaisseaux.

Dermatologie. De la clinique a la microscopie
© 2015, Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés

Malformations capillaires

On y trouve principalement le neevus flammeus, médiofrontal,
clair, qui a tendance a disparaitre (fig. 14.1 et fig. 14.2) et les
angiomes plans (taches lie-de-vin), plus colorés, qui ne dispa-
raissent pas, et peuvent au contraire avec le temps se couvrir
de papules ou de nodules d'aspect rouge ou violacé (fig. 14.3).

Dans les 1¢ésions les moins visibles, on voit quelques capil-
laires dilatés du derme superficiel et moyen (fig. 14.2). Au
contraire, dans les 1ésions papuleuses de 'angiome plan, on
trouve de multiples capillaires et veinules (fig. 14.4).

a N

Fig. 14.1 Naevus flammeus.

Fig. 14.2 Angiome plan - malformation capillaire.
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Fig. 14.4 Angiome plan - capillaires et veinules.

Malformations veineuses

Les malformations veineuses sont beaucoup plus bleutées
(fig. 14.5), avec des vaisseaux de taille variable qui apparaissent
nettement a travers I'épiderme (fig. 14.6). Elles sont segmen-
taires, notamment sur les membres. Leur consistance est souple
et la1ésion est compressible, mais les phlébolithes peuvent donner
focalement un caractére dur a la palpation. Au microscope, les
vaisseaux sont de taille plus grande, a paroi plus épaisse (fig. 14.7).
11 est parfois difficile de distinguer les artéres des veines. De ce
fait, cet aspect est trés proche des malformations artérioveineuses.

Fig. 14.5 Malformation veineuse.

Fig. 14.6 Malformation veineuse avec multiples
structures papuleuses.

Fig. 14.7 Malformation veineuse.

Malformations glomuveineuses

Ce sont de petites 1ésions bleutées dépressibles, en nombre plus
ou moins important sur le tégument, le plus souvent isolées
(fig. 14.8) ou en petits €léments groupés en plaques (fig. 14.9).
Les formes multiples peuvent étre familiales a transmission
autosomique dominante; il n'y a pas d'atteinte digestive asso-
ciée, contrairement au syndrome des angiomes en tétine (blue
rubber bleb nevus) qui est le principal diagnostic différen-
tiel clinique. La taille des Iésions est assez petite et celles-ci
peuvent étre douloureuses, mais moins que la tumeur glomique.

Fig. 14.8 Glomangiome.



On voit ici (fig. 14.10) des vaisseaux entourés de cellules
glomiques rondes, régulicres, disposées en plusieurs couches
concentriques autour de lumicres vasculaires dilatées. Au
contraire, certaines de ces cavités peuvent étre entourées d'une
seule ou de deux couches de cellules glomiques (fig. 14.11 et

a )

Fig. 14.9 Groupement de glomangiomes.

Fig. 14.10 Glomangiome.

. a7,

Fig. 14.11 Glomangiomatose.

MALADIES DES VAISSEAUX

Fig. 14.12 Glomangiomatose.

14.12). La biopsie est souvent réalisée pour faire le diagnostic
différentiel avec le blue rubber bleb nevus, ou les cavités vas-
culaires dilatées sont bordées de cellules musculaires lisses
habituelles, fusiformes, et ot on ne voit pas de cellules glo-
miques autour des vaisseaux.

TELANGIECTASIES

L'TSSVA range dans les malformations I'ensemble des télan-
giectasies, qui comprennent des tableaux trés divers, qui n'ont
rien a voir avec les entités précédentes.

Les télangiectasies acquises sont vues dans de nom-
breuses circonstances, notamment en cas de cirrhose hépa-
tique (fig. 14.13). Il existe des télangiectasies acquises dites
naevoides, touchant un secteur de 1'organisme et apparaissant
a l'adolescence ou chez 1'adulte; d'autres sont généralisées.
Certaines télangiectasies entrent dans le cadre de maladies
génétiques (maladie de Rendu-Osler), de maladies systé-
miques (sclérodermie) ou de dermatoses comme la rosacée
(voir chapitre 17).

L'aspect microscopique est celui de vaisseaux superfi-
ciels dilatés, sans lien direct avec la présentation clinique
(fig. 14.14).

Fig. 14.13 Multiples télangiectasies - cirrhose hépatique.
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La vasculopathie collagénique est une entité de description
récente, qui désigne des télangiectasies acquises chez 1'adulte,
sous forme de nappes localisées (fig. 14.15) ou de 1ésions plus
disséminées (fig. 14.16) qui ont un aspect histologique diffé-
rent des télangiectasies classiques.

Au microscope, on voit de grands capillaires dilatés du
derme superficiel (fig. 14.17) ou de petits groupes de capil-
laires dont la paroi est inhabituellement épaisse (fig. 14.18).

Fig. 14.14 Télangiectasies.

Fig. 14.15 Vasculopathie collagénique.

Fig. 14.16

Vasculopathie collagénique.
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Fig. 14.19 Vasculopathie collagénique (coloration au PAS).

C'est cette paroi qui fait la spécificité de ce tableau. On voit
au PAS (fig. 14.19) ainsi qu'avec le marquage du collagéne IV
(fig. 14.20) une membrane basale extrémement épaisse.

AUTRES DILATATIONS VASCULAIRES
Angiomes stellaires

Les angiomes stellaires sont trés fréquents, apparaissant
chez l'enfant ou chez la femme enceinte ou encore dans
l'insuffisance hépatique. A la différence des télangiectasies



Fig. 14.20 Vasculopathie collagénique - collagene IV.

Fig. 14.23 Angiome stellaire.

Fig. 14.21 Angiome stellaire.

Fig. 14.22 Angiome stellaire.

simples, ils forment une petite structure en réseau, centrée
parfois par une petite papule (fig. 14.21 et 14.22).

Au microscope, outre les capillaires superficiels, on voit
dans le derme moyen une artériole centrale (fig. 14.23) ou des
vaisseaux artérioveineux (fig. 14.24).

Fig. 14.24 Angiome stellaire.

Lacs veineux

Les lacs veineux sont fréquents au visage chez 'adulte apres
60 ans. Il s'agit de papules molles, bleutées et dépressibles, de
moins de 1 cm de diamétre, acquises (fig. 14.25).

Au microscope, on voit de multiples cavités dilatées
formant une papule (fig. 14.26). A fort grossissement, il
s'agit de grandes structures dilatées a paroi veineuse ou
parfois trés fine, avec fréquents phénoménes de thrombus
(fig. 14.27).

Fig. 14.25 Lac veineux.
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Fig. 14.27 Lac veineux.

ANGIOKERATOME ET ANGIOME
VERRUQUEUX

Ces entités sont pour l'instant inclassées dans la classification
de I'ISSVA.

Angiokératome

Les angiokératomes sont de petites papules de 1 a 5 mm, de
couleur rouge violacé et a surface légérement kératosique,
isolées, groupées sur le scrotum ou parfois étendues avec
une distribution «en calegon», dans la maladie de Fabry.
Il s'agit plus de dilatations vasculaires que de tumeurs
(fig. 14.28).

Au microscope, on a de grands capillaires dilatés situés
dans le derme papillaire. Les papilles sont ¢largies par la pré-
sence de ces vaisseaux. L'épiderme est acanthosique et sur-
monté d'une hyperkératose orthokératosique (fig. 14.29).
Dans de nombreux cas, ces vaisseaux peuvent étre thrombo-
sés, ce qui donne cliniquement a la lésion une couleur plus
noire (fig. 14.30).

Angiome verruqueux

Les angiomes verruqueux sont nettement moins fréquents,
de plus grande taille, avec un fond rouge violacé et une sur-
face kératosique (fig. 14.31) qui peut étre trés verruqueuse
(fig. 14.32). A la différence de l'angiokératome, l'angiome
verruqueux comprend des cavités vasculaires dilatées dans le
derme en profondeur, méme si la surface ressemble histologi-
quement a un angiokératome (fig. 14.33 et 14.34). Les vais-
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seaux ont une paroi mince et peuvent étre thrombosés. Les
cellules endothéliales de l'angiome verruqueux expriment
Glut-1, comme les cellules endothéliales de I'hémangiome
infantile, a la différence de toutes les autres malformations et
tumeurs vasculaires.
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Fig. 14.28 Angiokératomes du scrotum.

Fig. 14.29 Angiokératome.
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Fig. 14.30 Angiokératome.
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Fig. 14.34 Angiome verruqueux.

Fig. 14.31 Angiome verruqueux.

TUMEURS VASCULAIRES BENIGNES

HEMANGIOME INFANTILE

Il s'agit de la tumeur vasculaire la plus fréquente, qui se déve-
loppe apres la naissance dans les formes les plus classiques.
On doit distinguer 1'hémangiome infantile des hémangiomes
congénitaux, rapidement involutifs (RICH [rapidly involu-
ting congenital hemangioma)) ou non involutifs (NICH [non-
involuting congenital hemangioma]). Dans 1'hémangiome
infantile, la 1ésion a une croissance rapide au cours de la pre-
miére année de vie, puis régresse spontanément au moins en
partie pendant les années suivantes. La composante superfi-
cielle d'un rouge trés intense devient papuleuse, formant des
nodules ou des plaques, et sa croissance rapide peut entrainer
des troubles fonctionnels (fig. 14.35). Lorsque la régression se
produit, la couleur palit, et la masse se réduit (fig. 14.36). Ces
hémangiomes peuvent aussi s'ulcérer et entrainer des douleurs
(fig. 14.37). 1l y a souvent une composante bleutée profonde
qui n'a pas tendance a la régression.

Au microscope, la phase de croissance est caractérisée par
une prolifération dense, compacte et trés cellulaire, ou 'on
voit des vaisseaux bien différenciés (fig. 14.38). A fort gros-
sissement, il est difficile d'identifier la nature des cellules.
On trouve des vacuoles et quelques hématies. Les mitoses
sont fréquentes (fig. 14.39). Il s'agit d'un mélange de cellules

Fig. 14.32 Angiome verruqueux.

Fig. 14.33 Angiome verruqueux.

/ Fig. 14.35 Hémangiome infantile. &
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Fig. 14.36 Hémangiome infantile avec régression centrale.
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Fig. 14.37 Hémangiome infantile ulcéré.

Fig. 14.38 Hémangiome infantile — phase de prolifération.

endothéliales CD3 1+, de péricytes AML + (actine musculaire
lisse), ainsi que d'histiocytes. Les hémangiomes infantiles
expriment le marqueur Glut-1, mais les hémangiomes congé-
nitaux RICH et NICH ne l'expriment pas.

Quand la lésion évolue, on a de plus en plus de vaisseaux
matures associés a des proliférations de cellules groupées en amas
(fig. 14.40). Certaines de ces formes ne régressent pas comple-
tement et |'ablation chirurgicale montre de nombreux vaisseaux,
aussi bien dans le derme que dans I'hypoderme (fig. 14.41).

Fig. 14.41 Hémangiome infantile.

TACHE RUBIS

11 s'agit de I'angiome de l'adulte le plus fréquent. Les taches
rubis se multiplient avec le temps et sont localisées princi-
palement au tronc. Il s'agit de petites papules a surface lisse
trés rouges, de quelques millimétres de diamétre (fig. 14.42).
Au microscope, la 1ésion est bien limitée, surmontée d'un
épiderme aminci, parfois avec un petit encorbellement épi-
dermique (fig. 14.43); elle est faite de multiples structures
capillaires et veinulaires. Il est fréquent d'y observer des
thromboses (fig. 14.44), qui se caractérisent cliniquement par
une couleur plus foncée tirant vers le noir.
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e N\ laires a lumiére trés petite entourés par des péricytes, et d'amas
de cellules sans lumicre associée. On voit en périphérie un ou
des capillaires lymphatiques d'aspect arciforme (fig. 14.47). Le
gros plan montre typiquement le capillaire périphérique, et les
cellules disposées en amas compacts, au sein desquels on voit
de petites lumiéres et de rares hématies (fig. 14.48). Il y a un
mélange de cellules CD31+ et AML+. Des vaisseaux au sein et
en périphérie des lobules expriment D2-40 (podoplanine).
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Fig. 14.42 Tache rubis.

Fig. 14.45 Angiome en touffes.

Fig. 14.43 Tache rubis.
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Fig. 14.44 Tache rubis.

HEMANGIOME EN TOUFFES

L'hémangiome en touffes se voit chez le petit enfant, ou peut
apparaitre plus tard chez les jeunes adultes. Cette petite plaque
angiomateuse, peu spécifique chez un adulte (fig. 14.45), peut
étre trés volumineuse chez les nourrissons. C'est dans ce cas
qu'elle peut étre associée a un syndrome associant coagulopa-
thie et thrombopénie (Kasabach-Merrit).

L'aspect au microscope est celui de petits éléments nodulaires,
situés dans le derme et parfois I'hypoderme, qu'on compare a
des «boulets de canony. Chacun est bien circonscrit et séparé
des autres (fig. 14.46). Ces lobules sont constitués de capil- Fig. 14.47 Angiome en touffes.
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Fig. 14.48 Angiome en touffes.

HEMANGIOME GLOMERULOIDE

Cette tumeur rare se voit au cours du syndrome POEMS,; carac-
térisé par une gammapathie monoclonale et des signes cuta-
nés (sclérose et petites tumeurs angiomateuses (fig. 14.49). 1l
existe aussi de rares hémangiomes gloméruloides isolés hors
contexte de POEMS.

La tumeur est dermique, constituée de vaisseaux dilatés, au
sein desquels on voit de petits groupes de capillaires, donnant
un aspect proche du glomérule rénal (fig. 14.50 et 14.51). On
peut parfois voir des inclusions éosinophiles cytoplasmiques
PAS positives au sein de la lésion, correspondant a I'accumu-
lation de I'immunoglobuline monoclonale.
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Fig. 14.49 Hémangiome gloméruloide dans un
syndrome POEMS.

Fig. 14.50 Hémangiome gloméruloide.
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Fig. 14.51 Hémangiome gloméruloide.

ANGIOME EN CIBLE, OU A CELLULES
EN CLOU DE TAPISSIER (HOBNAIL
HEMANGIOMA)

Dans sa forme typique, cet angiome de localisation ubiqui-
taire est entouré d'un halo ecchymotique ou érythémateux
(fig. 14.52). On incrimine parfois un traumatisme.

La tumeur est dermique et est constituée de capillaires de
taille variable, a lumiére dilatée, bordés de cellules endothé-
liales qui font protrusion de fagon nette dans la lumiére, d'ou
I'appellation de «clou de tapissier» (fig. 14.53 et 14.54). La
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Fig. 14.53 Hémangiome en cible.
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Fig. 14.55 Hémangiome en cible (coloration de Perls).

forme de ces vaisseaux est parfois trés irréguliére. A la péri-
phérie, il existe des dépots d'hémosidérine qu'on peut bien
mettre en évidence par la coloration de Perls (fig. 14.55).

HEMANGIOME MICROCAPILLAIRE
OU ANGIOME MICROVEINULAIRE

Il s'agit d'une petite plaque angiomateuse difficile a recon-
naitre cliniquement, prédominant au tronc chez les adultes
(fig. 14.56). On y trouve sur toute la hauteur du derme de
multiples petits capillaires bordés par des cellules endothéliales

Fig. 14.56 Angiome microcapillaire.

Fig. 14.59 Hémangiome microcapillaire.

bien visibles (fig. 14.57). Les vaisseaux sont trés nombreux,
de taille parfois variable et on voit des cellules endothéliales
faire un peu saillie dans la lumiére (fig. 14.58). Les vaisseaux
semblent coller aux fibres de collagene (fig. 14.59) et peuvent
étre entourés d'un infiltrat inflammatoire modéré.
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HEMANGIOME EPITHELIOIDE (HYPERPLASIE
ANGIOLYMPHOIDE AVEC EOSINOPHILES)

Cette 1ésion bénigne combine des éléments de prolifération
vasculaire et un infiltrat inflammatoire lymphocytaire avec ou
sans ¢osinophiles.

Ces hémangiomes particuliers se voient chez 'adulte jeune,
principalement dans la région de la téte et du cou, notamment
au cuir chevelu ou aux oreilles (fig. 14.60 et 14.61). Il pourrait
s'agir d'un processus réactionnel. Les Iésions sont des papules
ou des plaques qui peuvent atteindre plusieurs centimétres de
grand axe, de couleur violacée ou rouge sombre, avec parfois
des douleurs ou un prurit.

L'aspect typique est celui d'une prolifération de vaisseaux
de taille moyenne (fig. 14.62), avec des lumicres de forme
irréguliére et surtout des cellules endothéliales d'aspect épi-
thélioide, associées a un infiltrat lymphocytaire et ¢osinophi-
lique pouvant contenir des follicules lymphoides. Les cellules
endothéliales ont un cytoplasme éosinophile bien visible,
abondant, ou typiquement des vacuoles intracytoplasmiques.
Elles font saillie a l'intérieur des lumieres (fig. 14.63); leur
aspect épithélioide les distingue des cellules en clou de tapis-
sier ou seul le noyau est visible dans la lumiére du vaisseau.
Les ¢osinophiles sont parfois absents (fig. 14.64).

Fig. 14.60 Hémangiome épithélioide (HALE).

Fig. 14.61 Hémangiome épithélioide (HALE).

Fig. 14.64 Hémangiome épithélioide.

BOTRIOMYCOME (GRANULOME
PYOGENIQUE)

Cette 1ésion difficile a classer peut étre considérée comme
réactionnelle, hyperplasique ou tumorale. Elle apparait apres
un traumatisme, ou de facon spontanée. Il s'agit d'une petite
lésion rouge, papuleuse, bien limitée, saignant au contact
(fig. 14.65), qui apparait sur la peau comme sur la muqueuse,
notamment buccale. Des formes multiples sont possibles;
elles peuvent étre induites par certains traitements comme
l'isotrétinoine (fig. 14.66).



La surface est parfois complétement épidermisée; il n'y a
alors pas de saignement. La régression spontanée est possible,
de méme que l'efflorescence des 1ésions apres traitement d'un
botriomycome isolé.

L'aspect microscopique est celui de multiples néovais-
seaux capillaires et veineux, tels qu'on les voit dans le tissu
de granulation. La surface est recouverte d'un enduit fibri-
noleucocytaire. Ces capillaires ont tendance a former des
bouquets plus ou moins bien limités. Il y a un important
infiltrat inflammatoire superficiel avec lymphocytes et neu-
trophiles (fig. 14.67). Si la lésion est épidermisée, l'infiltrat

Fig. 14.65 Botriomycome.

Fig. 14.66 Botriomycomes multiples sous isotrétinoine.

est nettement moins dense (fig. 14.68). La prolifération de
petits capillaires disposés en bouquets ou en lobules, plus
ou moins bien séparés les uns des autres, peut constituer un
hémangiome lobulé (fig. 14.69). Les Iésions dites «réépi-
thélialisées » sont trés tubéreuses, limitées par une collerette
épidermique (fig. 14.70). Suivant la taille ou l'étendue, on
peut trouver des vaisseaux artériels et veineux a la partie
profonde.

Fig. 14.69

Fig. 14.67 Botriomycome.

Fig. 14.70 Botriomycome (hémangiome lobulé).
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HYPERPLASIE ENDOTHELIALE PAPILLAIRE
INTRAVASCULAIRE (TUMEUR DE MASSON OU
HEMANGIOME INTRAVASCULAIRE VEGETANT)

11 ne s'agit pas d'une véritable tumeur mais d'une Iésions tradui-
sant 1'évolution d'un thrombus dans une structure veineuse. Elle
est plus fréquente chez les femmes jeunes et prédomine a I'ex-
trémité céphalique ou aux extrémités des membres. Elle a une
croissance lente et est tubéreuse, d'aspect solide et de petite taille.

Fig. 14.73 Hyperplasie endothéliale papillaire intravasculaire.

La I¢sion est bien limitée, et se développe a l'intérieur d'un vais-
seau du derme ou de I'hypoderme, dans lequel on voit un thrombus
et de multiples projections papillaires, recouvertes d'un endothé-
lium sans atypies ni mitoses (fig. 14.71, 14.72 et 14.73).

PSEUDOTUMEURS VASCULAIRES
D'ORIGINE REACTIONNELLE

PSEUDOMALADIE DE KAPOSI

La pseudomaladie de Kaposi est une forme particuliere de
la dermite de stase ou acro-angiodermatite. Elle est formée
de papules et nodules, qui peuvent avoir un aspect inquié-
tant et mimer un angiosarcome ou une maladie de Kaposi
(fig. 14.74 et 14.75). On peut les voir dans l'insuffisance vei-
neuse, les syndromes postphlébitiques ou dans les grandes
malformations vasculaires des membres, comme la maladie
de Klippel-Trenaunay.

L'aspect histologique n'est pas différent de celui de la
dermite de stase, avec de nombreux vaisseaux, chemi-
nant verticalement et s'épanouissant en bouquets super-
ficiel, qui est cedémateux et inflammatoire (fig. 14.76).
La surface peut étre érodée et les dépots d'hémosidé-
rine sont toujours présents. En cas de doute avec une
maladie de Kaposi, I'immunohistochimie pour HHVS est
négative.

Fig. 14.75 Pseudomaladie de Kaposi.
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Fig. 14.76 Pseudomaladie de Kaposi.
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ANGIO-ENDOTHEI.IOMATOSE
REACTIONNELLE (OU BENIGNE)

C'estun phénomene rare, qui se présente sous forme de macules
ou de plaques de coloration rouge ou purpurique (fig. 14.77),
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Fig. 14.77 Angio-endothéliomatose réactionnelle.

Fig. 14.78 Angio-endothéliomatose réactionnelle.

Fig. 14.80 Angio-endothéliomatose réactionnelle -
immunomarquage du CD68.

parfois avec une distribution livédoide. On peut la voir dans
divers contextes, notamment les cryoglobulinémies et autres
gammapathies monoclonales, l'insuffisance rénale ou des
maladies systémiques. On observe de petites proliférations de
cellules endothéliales qui sont situées au sein de capillaires du
derme superficiel et moyen (fig. 14.78). Dans les cryoglobu-
linémies, on trouve au sein des capillaires des thrombus éosi-
nophiles. Dans certains cas, les images endovasculaires sont
faites d'amas de grands histiocytes (fig. 14.79) qu'on peut bien
mettre en évidence avec le marquage du CD68 (fig. 14.80).
Cette image histologique a été décrite sous le nom d'histiocy-
tose intravasculaire, qui est a considérer comme une variante
d'angio-endothéliomatose réactionnelle.

PROLIFERATIONS VASCULAIRES DE
MALIGNITE INTERMEDIAIRE ET MALIGNES

Dans les tumeurs de malignité intermédiaire, 'ISSVA inclut
plusieurs types d'hémangio-endothéliomes, ainsi que la mala-
die de Kaposi. On range dans les tumeurs malignes I'héman-
gio-endothéliome épithélioide et les angiosarcomes.

HEMANGIO-ENDOTHELIOME RETIFORME

Cette tumeur survient chez les adultes jeunes, principalement
aux extrémités des membres. La lésion est habituellement
unique, se présente comme une plaque ou un papulonodule.
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Les récidives sont communes. Les formes multiples sont trés
rares, de méme que I'extension aux ganglions lymphatiques.
Il n'y a apparemment pas de risque métastatique.

Fig. 14.83 Hémangio-endothéliome rétiforme.

ERMATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Il s'agit d'une tumeur mal limitée, située dans le derme
et I'hypoderme (fig. 14.81). Le terme de rétiforme fait réfé-
rence a des lumiéres d'aspect arborescent, telles qu'elles sont
décrites dans 1'hémangiopéricytome (qui n'est plus consi-
déré comme une entité spécifique). Les vaisseaux réalisent
un réseau dont l'architecture rappelle celle du rete testis. Les
cellules endothéliales sont de type hobnail, avec un noyau
proéminent dans la lumiere (fig. 14.82). On voit fréquem-
ment des projections papillaires (fig. 14.83). On trouve
aussi un infiltrat lymphocytaire au sein du stroma, arrivant
presque au contact des cellules endothéliales. I y a aussi des
zones plus solides, composées de cellules fusiformes (voir
fig. 14.81).

AUTRES HEMANGIO-ENDOTHELIOMES
DE MALIGNITE INTERMEDIAIRE

Hémangio-endothéliome
kaposiforme

C'est une 1ésion des tissus mous, située principalement dans
le rétropéritoine, chez de trés jeunes enfants. Certains peuvent
atteindre la peau. Dans ce cas, un syndrome de Kasabach-
Merritt se produit fréquemment, et peut étre létal. La tumeur
est composée de vastes lobules et de faisceaux de cellules
endothéliales avec de petits capillaires de forme variable, don-
nant un aspect proche de la maladie de Kaposi. Les cellules
sont CD31 et CD34+ mais Glutl négatives.

Tumeur de Dabska

On classe dans ce groupe aussi la tumeur de Dabska, ou
hémangio-endothéliome papillaire intralymphatique, qu'on
voit principalement chez les enfants, sous forme d'une
Iésion solitaire de croissance progressive. On y trouve de
multiples structures vasculaires a paroi fine, un peu comme
dans les lymphangiomes. Ces cavités contiennent des
papilles intravasculaires, comprenant des cellules endothé-
liales, du collageéne et des lymphocytes.

Hémangio-endothéliome composite

Il survient chez l'adulte avec une prédilection pour les
membres. On trouve des contingents différents suivant les
zones certains rappellent les malformations artérioveineuses,
d'autres sont plus proches de l'angiosarcome ou encore de
'hémangio-endothéliome rétiforme.

Hémangio-endothéliome
pseudomyogénique

L'hémangio-endothéliome pseudomyogénique a été décrit
plus récemment. 11 s'observe chez les adultes jeunes, et se
présente comme des lésions multiples situées préféren-
ticllement sur les membres (fig. 14.84). Ces modules mal
limités sont faits d'une prolifération trés dense de cellules
fusiformes avec importante activité mitotique (fig. 14.85
et 14.86). On trouve des aires de nécrose et un infiltrat
inflammatoire modéré, de lymphocytes et de neutrophiles
(fig. 14.86). Les cellules endothéliales expriment CD31 et
les kératines a large spectre. Elles sont, au contraire, CD34,
PS100 et desmine négatives. L'aspect rappelle le sarcome
¢épithélioide ou l'angiosarcome épithélioide. Malgré 1'as-
pect multinodulaire et les anomalies cytologiques, les
métastases sont peu fréquentes.



Fig. 14.84 Hémangio-endothéliome pseudomyogénique.
(collection d'A. Fricker)
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Fig. 14.86 Hémangio-endothéliome pseudomyogénique.

HEMANGIO-ENDOTHELIOME EPITHELIOIDE

Cette tumeur de haut grade de malignité est désormais clas-
sée au sein des angiosarcomes. Il s'agit d'une tumeur de
I'adulte, qui se présente comme une masse douloureuse par-
fois allongée, se développant a partir d'une veine. La loca-
lisation cutanée est plus rare que celle des visceres. Il faut
chercher une atteinte des tissus mous ou de 1'os sous-jacent.

Les formes cutanées sont dermiques et hypodermiques, for-
mant une 1ésion infiltrative de forme arrondie (fig. 14.87). La
densité cellulaire est élevée (fig. 14.88). 1l s'agit de cellules
fusiformes ou plus trapues a cytoplasme abondant et éosi-
nophile. L'aspect le plus caractéristique est la présence de
lumiéres intracytoplasmiques (fig. 14.89), au sein desquelles

Fig. 14.88

Fig. 14.89 Hémangio-endothéliome épithélioide.
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on peut voir des globules rouges. Contrairement a l'angio-
sarcome, il y a peu de mitoses. Les cellules expriment les
marqueurs vasculaires CD31 et CD34, mais l'expression des
cytokératines ainsi que de l'actine peut étre observée.

Les formes avec atypies et nombreuses mitoses se rap-
prochent plus de I'angiosarcome épithélioide.

ANGIOSARCOMES

Les angiosarcomes cutanés sont d'une grande malignité, avec
des possibilités thérapeutiques réduites lorsqu'ils sont évo-
lués. Ils ont souvent une croissance trés rapide. On distingue
plusieurs situations :

= l'angiosarcome céphalique du sujet dgé se développant sur
le visage ou le cuir chevelu, aprés 70 ans en général. La
Iésion débute comme un érythéme unilatéral, un peu vio-
lacé, pouvant ressembler a la rosacée (fig. 14.90). Elle
évolue souvent rapidement vers une infiltration et une
extension aux zones adjacentes. La couleur devient de plus
en plus violacée et des nodules ou des ulcérations appa-
raissent (fig. 14.91);

= l'angiosarcome développé sur radiothérapie apres cancer
du sein

= l'angiosarcome développé sur lymphedeme chronique, ou
sur malformation vasculaire étendue des membres (syndrome

Fig. 14.90 Angiosarcome céphalique débutant.

Fig. 14.91 Angiosarcome céphalique évolué.
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de Stewart-Treves, malformation lymphatique congénitale,
lympheedéme idiopathique ou lympheedéme des bras déve-
loppé apres mastectomie et curage ganglionnaire).

Au microscope, les formes débutantes sont souvent diffi-
ciles a reconnaitre, notamment au visage. On trouve des vais-
seaux de forme et de taille variables, avec parfois de petites
projections au sein de la lumiére. Les cellules endothéliales
sont atypiques (fig. 14.92). La prolifération vasculaire se
ramifie, avec des cellules fusiformes qui semblent «dissé-
quer» les fibres de collagéne, formant des vaisseaux irrégu-
liers et des fentes (fig. 14.93). La coloration par la réticuline
permet de mettre en évidence le réseau vasculaire qui entoure
de petits groupes de cellules.

On a parfois une prolifération de cellules fusiformes
assez compacte ou il n'est parfois pas facile de déterminer
I'histogenése, faute de lumiéres vasculaires (fig. 14.94).
Les marqueurs immunohistochimiques sont donc essen-
tiels. Le CD34 est souvent positif, mais n'est pas spéci-
fique et peut étre perdu. Le CD31 est trés souvent exprimé.
Le marqueur nucléaire ERG est trés sensible et trés spéci-
fique des cellules endothéliales dans les tumeurs des tis-
sus mous. Les cellules endothéliales sont pléomorphes et
la présence de mitoses est trés importante pour le diagnos-
tic (fig. 14.95). Il y a fréquemment des hématies dans le
stroma (fig. 14.93 et 14.95).

Fig. 14.93 Angiosarcome.



Fig. 14.95 Angiosarcome.

Certaines formes sont épithélioides, et une expression des
cytokératines et de I'EMA peut étre observée. On y trouve de
petites lumiéres irrégulicres de taille variable (fig. 14.95). Les
cellules sont plus grandes, ovalaires, avec un noyau vésicu-
leux a nucléole proéminent.

TUMEURS PERIVASCULAIRES : TUMEURS
GLOMIQUES

La localisation la plus fréquente de la tumeur glomique est
I'extrémité des doigts, sous la tablette unguéale; la tumeur
elle-méme est mal visible (fig. 14.96). La caractéristique
essentielle est la douleur trés violente provoquée par la pres-
sion ou par le moindre choc. Dans certains cas, la tumeur
entraine une destruction partielle de la tablette unguéale
(fig. 14.97). Outre cette localisation caractéristique, les
tumeurs glomiques peuvent étre situées ailleurs sur les doigts
ou plus rarement a distance. Seul leur caractére douloureux,
méme sans aucune tuméfaction clinique, permet d'évoquer le
diagnostic.

Au microscope, il s'agit d'amas bien limités, denses, de
cellules trés rondes (fig. 14.98). On y trouve des vaisseaux
bien différenciés, autour desquels se développent des nappes
homogénes de cellules a noyau rond (fig. 14.99); leurs
limites cytoplasmiques sont mal visibles. La lésion est entou-
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rée d'une zone de fibrose. On peut trouver aussi des zones
de cellules musculaires lisses fusiformes, et on parle alors
de glomangiomyome. Une composante glomique peut aussi
étre observée dans les myopéricytomes et myofibromes de
l'adulte.

Fig. 14.96 Tumeur glomique.
(Coll. du Dr Olivier Cogrel.)
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Fig. 14.97 Tumeur glomique.
(Coll. du Dr Olivier Cogrel.)

Fig. 14.98 Tumeur glomique.
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Fig. 14.99 Tumeur glomique.

MALADIE DE KAPOSI

maladie de Kaposi endémique africaine. Les 1ésions se
situent principalement aux membres inférieurs et peuvent
devenir agressives, avec atteinte osseuse et ganglionnaire
(fig. 14.104). La variante lymphatique infantile évolue
beaucoup plus rapidement que les autres.

Il s'agit d'une prolifération de cellules endothéliales induite Fig. 14.101 Maladie de Kaposi classique avec nodules.

par l'infection a virus HHVS. Il existe quatre grands cadres
principaux.

= maladie de Kaposi classique prédominant au pour-
tour méditerranéen, dans laquelle on voit des Iésions des
membres inférieurs, initialement maculeuses, puis formant
des plaques (fig. 14.100). Quand elles évoluent, on peut
voir des Iésions papuleuses ou nodulaires, hémorragiques
ou a surface crotiteuse (fig. 14.101);

= maladie de Kaposi associée a l'infection par le VIH.
Les 1ésions peuvent étre trés trompeuses et se présen-
ter sous forme de macules rouge foncé ou violacées du
thorax et du visage, prenant parfois un aspect acnéi-
forme (fig. 14.102). Les tumeurs peuvent étre plus
importantes et s'accompagner de 1ésions viscérales. Ces
formes surviennent principalement chez I'homme ;

= maladie de Kaposi des immunodéprimés. Les 1ésions ne
sont pas toujours typiques et ont des localisations inhabi-
tuelles comme dans l'infection VIH. On les voit notamment

chez les greffés d'organe ou chez les patients ayant une Fig. 14.102 Maladie de Kaposi associée au VIH.

immunosuppression thérapeutique (fig. 14.103);

370 Fig. 14.100 Maladie de Kaposi classique avec macules

et plaques. Fig. 14.103 Maladie de Kaposi du greffé d'organe.
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K Fig. 14.104 Maladie de Kaposi africaine.
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Fig. 14.105 Maladie de Kaposi débutante.

Au microscope, toutes les variantes sont composées de
cellules fusiformes dermiques, de trés faible densité dans
les formes débutantes (fig. 14.105). On voit alors quelques
hématies extravasées entre les fibres de collagéne et sur-
tout un infiltrat plasmocytaire qui doit attirer 1'attention.
Dans les formes plus papuleuses ou nodulaires, les cellules
s'agencent en gros nodules assez bien limités (fig. 14.100),
comprenant une forte densité de cellules fusiformes, for-
mant des fentes vasculaires au sein des massifs, avec
des hématies extravasées et des plasmocytes. Certaines
formes se rapprochent morphologiquement de I'angiosar-
come, avec des cellules de plus grande taille et des mitoses
(fig. 14.107).

Dans tous les cas, l'immunomarquage HHV8 est d'une
grande utilité pour démontrer l'infection virale. Le marquage
a un aspect particulier de petites ponctuations intranucléaires
(fig. 14.108). Dans les formes maculeuses débutantes, il n'y
a parfois que de rares cellules positives et il faut les chercher
attentivement.
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Fig. 14.108 Maladie de Kaposi : marquage du HHVS.

LYMPHANGIOMES

11 existe plusieurs variantes de lymphangiomes :

= laforme caverneuse congénitale ou apparaissant chez le trés
jeune enfant touche surtout les zones de la téte et du cou,
notamment la langue, et parfois les extrémités des membres.
11 s'agit de masses profondes, qui récidivent fréquemment
apres excision. On est dans un cadre malformatif;
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= le lymphangiome circonscrit (superficiel) apparait chez
I'enfant ou I'adulte. I est localisé préférentiellement sur les
membres, ou encore sur le tronc. Il est caractérisé par l'ap-
parition de petites vésicules claires, hémorragiques, ou fon-
cées comme des grains de cassis (fig. 14.109 et 14.110);

= le lymphangiome acquis progressif est rare, touchant
I'enfant et I'adulte, notamment aux membres supérieurs.
L'aspect est celui d'une macule ou d'une plaque qui s'étend
progressivement, parfois post-traumatique ou plus rare-
ment aprées radiothérapie.

Le lymphangiome caverneux est mal limité et composé de
grandes cavités du derme profond et de I'hypoderme, limitées
par un endothélium simple (fig. 14.111). Les prélévements
cutanés montrent des cavités s'étendant jusqu'a la profondeur

Fig. 14.109 Lymphangiome circonscrit.

Fig. 14.110 Lymphangiome circonscrit.

ERMATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

(fig. 14.112). L'excision totale est toujours difficile, ce qui
explique les récidives.

Dans le lymphangiome circonscrit, les cavités sont situées
dans le derme superficiel et moyen. Elles sont optiquement
vides ou contiennent parfois des hématies. Ces vaisseaux
semblent limités uniquement par des cellules endothéliales,
et de petites projections au sein des lumicres sont observées
(fig. 14.113 et fig. 14.114). Les noyaux sont de petite taille
sans atypie ni mitose. On qualifie la lésion d'hémolymphan-
giome lorsqu'il y a des lumiéres remplies de globules rouges,
pouvant occasionner des thromboses, témoignant d'une com-
posante vasculaire sanguine. Les cellules endothéliales lym-
phatiques expriment CD31, plus rarement CD34, et de fagon
plus caractéristique sont marquées par 'anticorps D2-40.

Fig. 14.111 Lymphangiome caverneux.

Fig. 14.114 Lymphangiome circonscrit.



PURPURAS ET VASCULITES

Le purpura par fragilité capillaire correspond a une extrava-
sation de globules rouges d'origine mécanique par fragilisa-
tion traumatique de la paroi capillaire. Il s'agit d'un purpura
punctiforme qui n'est presque jamais biopsi€ et ou la seule
anomalie est une extravasation d'hématies en dehors des
capillaires dermiques. On peut rattacher aux purpuras par fra-
gilité capillaire le purpura périfolliculaire du scorbut (défi-
cit en vitamine C). Histologiquement, on voit autour d'un
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follicule hyperkératosique un discret infiltrat lymphocytaire
(fig. 14.115) et une extravasation d'hématies (fig. 14.116).

Le purpura de Bateman est une conséquence de la fragilisa-
tion des parois vasculaires et du derme du fait de 1'age. C'est
un des signes de la dermatoporose associée au vieillissement
cutané (chapitre 8).

Les purpuras thrombopéniques sont un diagnostic clinique
et biologique et ne sont presque jamais biopsiés.

Les purpuras ayant un tableau anatomoclinique plus carac-
téristique sont d'origine inflammatoire (capillarite ou vascu-
lite) ou d'origine thrombotique (vasculopathie thrombosante).

Fig. 14.115 Scorbut - hyperkératose folliculaire.

CAPILLARITES PURPURIQUE ET PIGMENTEES

Les capillarites purpuriques et pigmentées sont constituées
de macules brunes ponctuées d'éléments purpuriques, et
siégent surtout sur les membres inférieurs. Plusieurs variantes
cliniques ont été décrites : le lichen aureus, fait de macules
purpuriques et brun orangé avec parfois des papules donnant

Fig. 14.116 Scorbut - extravasation d'hématies.

un aspect lichénoide (fig. 14.117); le purpura progressif de
Schamberg, fait de petites maculopapules purpuriques formant
des placards rouge-brun a contour émietté; le purpura annu-
laire et télangiectasique de Majocchi, avec un centre jaunatre
et une périphérie purpurique et télangiectasique (fig. 14.118);
et l'eczematid-like purpura, s'étendant de bas en haut, asso-
ciant purpura et Iésions eczématiformes.

Fig. 14.117 Capillarite purpurique - lichen aureus.

Fig. 14.118
de Majocchi.

Capillarite purpurique - forme annulaire

%
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Au microscope, on voit dans toutes ces formes un infil-
trat lymphocytaire formant une bande sous-épidermique, a
renforcement péricapillaire (fig. 14.119). Le pattern est celui
d'un infiltrat principalement papillaire, avec extravasation
d'hématies (fig. 14.120), donnant lieu a des dépots dermiques

Fig. 14.119 Capillarite purpurique.

COAGULATION INTRAVASCULAIRE
DISSEMINEE

La coagulation intravasculaire disséminée (CIVD) est le
modele du purpura par vasculopathie thrombosante. Dans la
CIVD, le purpura est brutal, les pétéchies confluant rapidement
pour former des plaques ecchymotiques violacées, parfois bul-
leuses (fig. 14.122). L'évolution se fait vers la nécrose cutanée
étendue. Au microscope, I'épiderme est nécrosé par ischémie
et se décolle (fig. 14.123). Sur toute la hauteur du derme et de

Fig. 14.120 Capillarite purpurique.

A CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

d'hémosidérine (fig. 14.121). Selon l'intensité de l'infiltrat, la
Iésion clinique est plus ou moins papuleuse, I'extravasation
d'hématies expliquant le purpura et les dépots ferriques la
coloration brun orangé.

Fig. 14.121 Capillarite purpurique.

I'hypoderme, les vaisseaux de petit et de moyen calibres sont le
sicge de thrombus fibrineux (fig. 14.124), sans inflammation.
Les annexes pilaires et sudorales sont le si¢ége d'une nécrose
ischémique (fig. 14.125). L'image histologique est similaire
dans les purpuras ecchymotiques et nécrotiques des déficits
acquis ou congénitaux en protéine C, dans les nécroses cuta-
nées aux antivitamines K, dans certains lupus avec anticorps
antiphospholipides (chapitre 7), dans certaines cryoglobuliné-
mies ou cryofibrinogénémies, et dans le purpura fulminans.

K

Fig. 14.122 Coagulation intravasculaire disséminée (CIVD)

~
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Fig. 14.124 CIVD - thromboses capillaires.

Fig. 14.125 CIVD - nécrose ischémique de la gaine pilaire.



VASCULITE SEPTIQUE CUTANEE

Dans le cadre de sepsis bactériens, on décrit des tableaux
de «vasculite septique cutanée ». C'est notamment le cas au
cours des endocardites infectieuses ou des gonococcémies.
Les Iésions sont purpuriques et pustuleuses (fig. 14.126), et
siégent souvent sur les extrémités (fig. 14.127). Au micros-
cope, on voit dans les Iésions les plus pustuleuses des plages
neutrophiliques suppurées du derme, avec nécrose épider-
mique et altérations vasculaires (fig. 14.128). Ces altérations
vasculaires sont des thromboses inflammatoires avec pré-
sence de neutrophiles dans le vaisseau et autour de celui-ci
(fig. 14.129). Parfois, on peut voir les germes en cause par
coloration de Gram, formant des amas dans les vaisseaux ou
dans le derme (fig. 14.130). La méme image histologique
existe dans l'ecthyma gangrenosum, qui est la manifestation
cutanée d'une infection systémique a bacille Gram négatif,
caractérisée cliniquement par des Iésions ulcérées nécrosantes
souvent multiples.

MALADIES D

Fig. 14.126 Vasculite septique - endocardite.

K

Fig. 14.127 Vasculite septique - endocardite.

Fig. 14.128 Vasculite septique - endocardite.

Fig. 14.129 Vasculite septique - thrombose et neutrophiles.

Fig. 14.130 Vasculite septique (coloration de Gram).
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VASCULITES LEUCOCYTOCLASIQUES

Les vasculites immunoallergiques des petits vaisseaux der-
miques, ou vasculites leucocytoclasiques se traduisent par
un purpura infiltré, palpable, prédominant dans les zones
déclives. Les éléments peuvent confluer en plaque, avec par-
fois une ulcération et une nécrose cutanée (fig. 14.131). Les
formes particuliérement marquées peuvent étre bulleuses
(fig. 14.132). Au microscope, il s'agit d'une inflammation de
topographie périvasculaire, prédominant dans le derme super-
ficiel (fig. 14.133). Les capillaires et veinules postcapillaires
sont le siege d'une nécrose fibrinoide pariétale (fig. 14.134). Ils
peuvent secondairement étre occlus. Il existe dans les parois
des petits vaisseaux atteints des neutrophiles, qui sont éga-
lement présents dans le derme adjacent, intacts ou fragmen-
tés (leucocytoclasie) (fig. 14.135). Il existe une extravasation
d'hématies, responsable du purpura clinique. On trouve varia-
blement une nécrose épidermique, une ulcération ou un aspect
pustuleux. L'aspect histologique ne permet pas de préciser la
cause de la vasculite (infection, purpura rhumatoide, médica-
ment, cryoglobulinémie mixte liée a l'infection a I'hépatite B
ou C [VHC ou VHB], vasculite de la polyarthrite rhumatoide,
vasculite des connectivites, phase précoce d'erythema eleva-
tum diutinum). En immunofluorescence cutanée directe, les
dépots vasculaires de C3 et d'IgG traduisent 1'implication des
complexes immuns. La présence d'IgA est en faveur d'un pur-
pura rhumatoide, ou d'un cedéme aigu hémorragique du nour-
risson, caractérisé cliniquement par des plaques purpuriques
en médaillon et en cocardes avec cedéme acral, et se traduisant
histologiquement par une vasculite leucocytoclasique.

Fig. 14.131 Vasculite leucocytoclasique.

376 Fig. 14.132 Vasculite leucocytoclasique bulleuse. Fig. 14.135 Leucocytoclasie.



VASCULITES A ANCA

Parmi les vasculites 8 ANCA (anticorps anticytoplasme des
neutrophiles), la classification de Chapel-Hill retient la granu-
lomatose avec polyangéite (ex-granulomatose de Wegener),
la granulomatose éosinophilique avec polyangéite (ex-angéite
de Churg-Strauss), ainsi que la polyangéite microscopique.
L'atteinte cutanée de la polyangéite microscopique est proche
d'une vasculite leucocytoclasique, sur le plan clinique et patho-
logique. Les signes cutanés de la granulomatose éosinophilique
avec polyangéite sont souvent précoces. Il s'agit de purpura
infiltré, de lésions urticariennes ou de nodules dermiques
(fig. 14.136 et 14.137). On voit parfois des papules ombili-
quées des surfaces articulaires (coudes, doigts) correspondant
a une dermatite granulomateuse palissadique neutrophilique
(voir chapitre 11, dermatite interstitielle granulomateuse).

MALADIES DES VAISSEAUX

Au microscope, les lésions évocatrices de granulomatose
¢osinophilique avec polyangéite sont des granulomes nécro-
sants extravasculaires (fig. 14.138), ot un infiltrat histiocy-
taire, neutrophilique et €osinophilique entoure des plages
de nécrose violacée du derme. Parfois, on voit seulement un
infiltrat polymorphe riche en éosinophiles, avec une vascu-
lite nécrosante des petits vaisseaux plus ou moins marquée
(fig. 14.139). Les lésions cutanées de la granulomatose avec
polyangéite sont moins fréquentes que l'atteinte ORL ou pul-
monaire. Il s'agit de nodules, d'ulcérations nécrotiques, ou
de papules ombiliquées des surfaces articulaires (dermatite
granulomateuse palissadique neutrophilique). L'histologie est
celle d'une vasculite granulomateuse ou de granulome nécro-
sant extravasculaire.

Fig. 14.136 Granulomatose éosinophilique
avec polyangéite.

-

Fig. 14.138 Granulome nécrosant extravasculaire.

Fig. 14.137 Granulomatose éosinophilique avec polyangéite.

Fig. 14.139 Granulome éosinophilique avec polyangéite.
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PERIARTERITE NOUEUSE

La périartérite noueuse (PAN) classique est une vasculite
systémique peu fréquente des moyens vaisseaux, classique-
ment liée dans 10 a 40 % des cas a une infection par le VHB.
On y voit parfois une atteinte cutanée faite de nodules dou-
loureux des membres inférieurs (fig. 14.140), d'un livedo
(fig. 14.141), d'un purpura infiltré pouvant évoluer vers la
nécrose et ['ulcération (fig. 14.142). Il s'y associe une atteinte
neurologique périphérique et centrale, des manifestations car-
diaques et pulmonaires, une atteinte rénale ou digestive. La
PAN cutanée pure est probablement plus fréquente que la

Fig. 14.140 Périartérite noueuse - petits nodules
hypodermiques.

Fig. 14.141 Périartérite noueuse - livedo.

Fig. 14.142 Périartérite noueuse - ulcérations.
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PAN classique systémique. L'atteinte cutanée est similaire a la
PAN classique. Au microscope, la lésion évocatrice de PAN
est une vasculite des vaisseaux de moyen calibre, situés dans
le derme profond ou I'hypoderme (fig. 14.143). 1l existe une
nécrose transmurale de la paroi du vaisseau, avec rupture de la
limitante élastique interne, et un infiltrat inflammatoire parié-
tal et périvasculaire contenant des neutrophiles (fig. 14.144
et 14.145). Le vaisseau est parfois obstrué¢ par un thrombus
inflammatoire. Les 1ésions sont segmentaires, expliquant la
clinique de nodules séparés les uns des autres. Il faut donc une
biopsie de bonne taille, emportant I'hypoderme, pour maximi-
ser les chances de diagnostic histologique.

Fig. 14.144 Périartérite noueuse - nécrose fibrinoide de
I'intima et la média.

Fig. 14.145 Périartérite noueuse - rupture de la limitante
élastique interne (coloration a I'orcéine).



ARTERITE MACULEUSE LYMPHOCYTAIRE

On isole de la PAN cutanée depuis quelques années l'artérite
maculeuse lymphocytaire. Elle se traduit par un livedo non
infiltré, sans nodule, évoluant vers la pigmentation, siégeant
typiquement sur les membres inférieurs des femmes jeunes
(fig. 14.146). 1l s'agit d'une atteinte segmentaire d'un vaisseau
de moyen calibre dermique profond, comme dans la PAN
(fig. 14.147). Ici, cependant, on voit une nécrose hyaline cir-
conférentielle sous-intimale, sans rupture de la limitante élas-
tique interne (fig. 14.148 et 14.149). L'infiltrat est composé
de lymphocytes, sans neutrophiles. Certains considérent qu'il
s'agit d'une variante ou d'un stade évolutif particulier de PAN
cutanée pure.

AR
Fig. 14.147 Artérite maculeuse.

MALADIE DE HORTON

La maladie de Horton est une vasculite des gros vaisseaux,
touchant particulierement les branches de la carotide externe.
Elle atteint le sujet agé. Il peut exister des paresthésies du cuir
chevelu, une inflammation localisée autour d'une artére tem-
porale tortueuse, avec parfois des nodules palpables sur son
trajet. Le pouls temporal est classiquement aboli. La nécrose

Fig. 14.150 Artérite a cellules géantes

(maladie de Horton). géantes.

Fig. 14.148 Nécrose hyaline sous-
endothéliale circonférentielle.

Fig. 14.151 Vasculite avec cellules

MALADIES DES VAISSEAUX

Fig. 14.146 Artérite maculeuse.

Fig. 14.149 Limitante élastique interne
préservée (coloration a I'orcéine).

du cuir chevelu ou la nécrose linguale sont évocatrices, mais
rares. Au microscope, il s'agit d'une panartérite a cellules
géantes, segmentaire et focale (fig. 14.150). La paroi est le
siége de nécrose, de fibrose et de cellules géantes résorptives
(fig. 14.151). La limitante élastique interne est rompue foca-

lement (fig. 14.152).

el

Fig. 14.152 Rupture focale de la limitante
élastique interne (coloration a I'orcéine).
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LIVEDOS

Les livedos ont une origine vasculaire. Leur étiologie com-
prend de nombreuses situations cliniques, dont une partie
consiste en des anomalies mécaniques du flux sanguin, sans
traduction histologique (troubles vasomoteurs des tumeurs
carcinoides, du phéochromocytome, bas débit circulatoire,
paralysies, hyperviscosité des syndromes myéloprolifératifs,
médicaments).

Les livedos ayant une traduction histologique, voire un
tableau anatomoclinique spécifique, comprennent les livedos

Fig. 14.154
monoclonale.

Fig. 14.153 Cryoglobulinémie
monoclonale - livedo et purpura.

LIVEDOS DES EMBOLIES

Les livedos des embolies sont ramifiés également. La cause
la plus fréquente est les emboles de cholestérol. Cet athéro-
embolisme se traduit par des 1ésions livédoides des extrémités,
parfois ulcérées, doulourecuses, au décours d'une exploration
endoartérielle, d'un traitement anticoagulant ou fibrinolytique,
moins souvent spontanément (fig. 14.156 et 14.157). Les

Fig. 14.156 Emboles de cholestérol - livedo ulcéré.

Cryoglobulinémie

]4 DERMATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

des thromboses, les livedos des embolies, les livedos des arté-
riolopathies ou par dépot de cristaux.

LIVEDOS DES THROMBOSES

Les livedos des thromboses sont ramifiés, a grandes mailles
irréguliéres non fermées. Ils peuvent étre accompagnés de
Iésions purpuriques, voire de nécroses. On les voit dans le
syndrome des anticorps antiphospholipides, dans la cryoglo-
bulinémie monoclonale (de type 1) (fig. 14.153), ou d'autres
troubles de la coagulation. I s'agit d'une vasculopathie throm-
bosante prédominant sur les petits capillaires (fig. 14.154),
avec une faible inflammation lymphocytaire (fig. 14.155).
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Fig. 14.155 Cryoglobulinémie
monoclonale - vasculopathie
thrombosante.

Iésions des orteils ou des pieds apres artériographie sont parti-
culiérement évocatrices. Au microscope, on voit des artérioles
profondes occluses (fig. 14.158), le matériel endovasculaire
correspondant a de la fibrine et a des empreintes lancéolées de
cristaux de cholestérol (fig. 14.159). Beaucoup plus rarement,
le livedo par embolie est li¢ a des emboles myxoides d'un
myxome cardiaque ou des emboles tumoraux carcinomateux.

-~

Fig. 14.157 Emboles de cholestérol.

-

Fig. 14.159 Volumineux cristaux effilés intravasculaires.
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LIVEDOS PAR ARTERIOLOPATHIE

Les livedos par artériolopathie sont des livedos ramifiés, pré-
dominant sur les membres inférieurs. On les voit au cours de la
PAN (voir ci-dessus), et au cours des syndromes de Sneddon
et de Moya-Moya. Les rapports entre ces deux derniéres
affections sont possibles. Le syndrome de Sneddon se traduit
par un livedo permanent, ramifié, étendu sur les membres et le
tronc, sans autre signe cutané (fig. 14.160). Il survient presque
toujours chez la femme jeune, précédant des accidents isché-
miques cérébraux souvent associés. L'histologie cutanée
montre peu de chose, l'atteinte artériolaire étant focale, dans
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le derme profond (fig. 14.161). II faut chercher attentivement
une endartériolite fibreuse (prolifération sous-endothéliale a
évolution fibrosante), non inflammatoire (fig. 14.162), sans
atteinte de la limitante élastique interne (fig. 14.163). L'aspect
clinique et histologique est proche dans I'atteinte cutanée du
Moya-Moya, dont la particularité est I'aspect radiologique
anormal de la vascularisation cérébrale.

Les livedos des dépots de cristaux se voient au cours de
l'artériolopathie calcique urémique des insuffisants rénaux
(calciphylaxie, voir chapitre 10), ou plus rarement de I'hyper-
oxalurie primaire ou secondaire.
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Fig. 14.160 Syndrome de Sneddon - livedo en grandes Fig. 14.161 Syndrome de Sneddon.
mailles irréguliéres.
J

Fig. 14.162 Syndrome de Sneddon - endartériolite fibreuse.

Fig. 14.163 Limitante élastique interne artériolaire (coloration
a l'orcéine).
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MANIFESTATIONS CUTANEES
DES ALTERATIONS VASCULAIRES
DES MEMBRES INFERIEURS

L'artériopathie oblitérante des membres inférieurs (AOMI)
se manifeste de maniére chronique par une peau séche, atro-
phique et dépilée, sans particularité histologique particuliére.
L'ischémie aigué de membre et l'ulcére artériel ont une symp-
tomatologie typique, et le diagnostic est confirmé par une
imagerie vasculaire avec Doppler. La biopsie cutanée n'est pas
utilisée dans ces indications, et n'a pas de valeur d'orientation
pour un ulcére d'origine artériel (voir plus loin).

L'insuffisance veineuse chronique des membres infé-
rieurs est responsable de manifestations cutanées multiples
sur les membres inférieurs. L'eedéme déclive, la xérose, les
varices et varicosités sont de diagnostic clinique, et ne sont
pas biopsiés.

DERMITE OCRE

La dermite ocre est fréquente dans les insuffisances veineuses
chroniques. Elle siége a la partie distale de la jambe, sous la
forme de macules brunes parfois coalescentes (fig. 14.164).
La coloration brunatre succeéde a des éléments purpuriques
fugaces. Au microscope, on voit une angiodermite de stase,

Fig. 14. 165 Dermite ocre.

Fig. 14.167 Dermite ocre - sidérophages.

A CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

caractérisée par une prolifération de capillaires dans le derme,
verticalisés ou en bouquets, dans un fond fibreux (fig. 14.165).
L'extravasation d'hématies est fréquente (fig. 14.166), ainsi
que les dépots extravasculaires d'hémosidérine et les sidéro-
phages (fig. 14.167 et 14.168), responsables de la pigmenta-
tion brune vue cliniquement. La forme la plus marquée de cette
angiodermite correspond au pseudo-Kaposi (voir plus haut).

Fig. 14. 164 Dermite ocre.

Fig. 14.166 Dermite ocre - hyperplasie vasculaire en bouquets.

Fig. 14.168 Dermite ocre — dépots ferriques (coloration de Perls).



LIPODERMATOSCLEROSE

La guétre scléreuse, ou lipodermatosclérose, est une com-
plication importante de l'insuffisance veineuse chronique.
Par un mécanisme incomplétement ¢lucidé, 1'hyperpression
veineuse entraine une fibrose hypodermique, se manifestant
cliniquement par un ou plusieurs placards rouge brun, infil-
trés et douloureux, évoluant vers la sclérose profonde défor-
mant la jambe (fig. 14.169). En poussée, 1'aspect de nodules
inflammatoires est celui d'une panniculite (fig. 14.170). Au
microscope, la lipodermatosclérose correspond a une fibrose
dermohypodermique, avec atrophie et dommages des lobules
adipeux (fig. 14.171). Dans cette fibrose, il existe une hyper-
plasie vasculaire (angiodermite de stase). Le tissu adipeux
est le siege de remaniements lipophagiques (fig. 14.172), ou
d'une dégénérescence particuliére en macrokystes graisseux
bordés d'une membrane €osinophile crénulée, appelée panni-
culite membranokystique (fig. 14.173). La panniculite mem-
branokystique n'est pas une maladie indépendante, mais un
mode de régression particulier du tissu adipeux, qu'on voit
parfois dans d'autres affections panniculitiques.

Fig. 14.170 Panniculite membranokystique.

Fig. 14.172 Sclérose hypodermique, lipophagie.

MALADIES DES VAISSEAUX

Fig. 14.169 Lipodermatosclérose.
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Fig. 14.171 Lipodermatosclérose.

Fig. 14.173 Panniculite membranokystique.
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ULCERE VEINEUX

L'ulcere veineux de jambe est une perte de substance chronique,
siégeant au tiers distal de la jambe, secondaire a I'insuffisance
veineuse chronique. Une AOMI est associ¢e dans 25 % des
cas (ulcere dit «mixte»). L'ulcére survient subitement (trau-
matisme, rupture de varice), ou insidieusement, prés des mal-
Iéoles interne ou externe. Il est souvent polycyclique avec
une bordure inflammatoire et un fond fibrineux (fig. 14.174).
L'ulcére de jambe est parfois biopsié, quand I'étiologie n'est pas
certaine, pour éliminer une maladie inflammatoire, une vascu-
lite, ou quand 1'évolution est inhabituelle, sans réponse au trai-
tement ou avec un bourgeonnement excessif, pour éliminer un
carcinome ou une autre tumeur ulcérée. En bordure d'ulcére
veineux, I'épiderme est irrégulierement hyperplasique, pseu-
docarcinomateux parfois (fig. 14.175). L'épiderme peut étre
spongiotique, notamment en cas d'eczématisation péri-ulcé-
reuse, et le derme est le siége d'une angiodermite de stase
(fig. 14.175). Au centre de I'ulcére, on voit un aspect de bour-
geon charnu, sur un socle fibreux en profondeur (fig. 14.176).
Le bourgeon charnu histologique correspond cliniquement au
bourgeonnement normal du fond de l'ulcération. En profon-
deur, on voit des signes de l'insuffisance veineuse chronique,
avec une fibrose hypodermique et une fibrose sous-endothé-
liale des veines de moyen calibre (fig. 14.177).

Fig. 14.174 Ulcére veineux.

UE A LA MICROSCOPIE

Fig. 14.175 Bordure d'ulcére veineux.

Fig. 14.176 Bourgeon charnu avec fibrose cicatricielle
en profondeur.

Fig. 14.177 Vasculopathie des veines hypodermiques.



ANGIODERMITE NECROTIQUE

L'angiodermite nécrotique est une ulcération escarotique trés
douloureuse, de taille variable, superficielle, de couleur viola-
cée a noire, siégeant sur la jambe. Son installation est rapide,
voire brutale, survenant typiquement chez la femme aprés
60 ans. Les facteurs favorisants sont le diabéte, 1'hyperten-
sion artérielle, méme traitée, et I'AOMI. La bordure est vio-
lacée, purpurique, avec une extension livédoide (fig. 14.178).
L'évolution est lente, marquée par les rechutes, et le traite-
ment difficile. Une excision compléte de la plaque suivie
d'une greffe est parfois réalisée (fig. 14.179). On voit alors
'ulcération cutanée pouvant aller jusqu'a 1'hypoderme, sur-
montée d'un enduit fibrinoleucocytaire. En bordure et en pro-
fondeur, il existe une vasculopathie particuliére des vaisseaux
de moyen et petit calibre (fig. 14.180), correspondant a une
fibrose hyaline sous-endothéliale (fig. 14.181). Le derme
superficiel autour de l'ulcération est le siége de capillaires
avec microangiopathie (épaississement pariétal, dépots éosi-
nophiles péricapillaires) (fig. 14.182).

Fig. 14.179 Angiodermite nécrotique — exérése en bloc.

Fig. 14.181 Angiodermite nécrotique - fibrose hyaline
sous-endothéliale.

Fig. 14.178 Angiodermite nécrotique.

Fig. 14.180 Angiodermite nécrotique - vasculopathie en
profondeur.

Fig. 14.182 Microangiopathie des capillaires dermiques. 385
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VASCULITE LIVEDOIDE

La vasculite livédoide, ou atrophie blanche, est I'expression
clinique d'un processus thrombotique survenant dans des
situations diverses : insuffisance veineuse chronique, diabéte,
connectivite, anomalies thrombogénes prédisposantes (hype-
ragrégabilité plaquettaire, cryofibrinogéne, diminution de
l'activité antithrombine III, mutation du facteur V Leyden).
Dans tous les cas, il s'agit, au niveau des membres inférieurs
autour des malléoles, de 1ésions purpuriques laissant place a
des ulcérations de petite taille, trés douloureuses, bordées par
un anneau érythémateux violacé, cicatrisant en laissant une
cicatrice atrophique stellaire blanche (fig. 14.183). Au micros-
cope, l'ulcération cutanée est limitée, atteignant le derme
moyen (fig. 14.184). La vasculopathie consiste en une fibrose
péricapillaire réduisant le calibre des lumiéres (fig. 14.185).
Au maximum, les vaisseaux sont fibrosés et thrombosés
(fig. 14.186, ici avec une hyperplasie capillaire réactionnelle
au pourtour). En superficie, on peut voir des capillaires throm-
bosés, et d'autres dont la paroi est nécrosée, toutefois sans
inflammation neutrophilique ou leucocytoclasie (fig. 14.187).

186 Vasculopathie thrombosante et fibrosante.

NIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 14.183 Vasculite livédoide - atrophie blanche.

Fig. 14.187 Nécrose fibrinoide et thrombose
des capillaires superficiels.
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MALADIES DE L'APPAREIL UNGUEAL

L'ongle est un domaine a lui seul, comprenant de trés nom-
breuses entités. Nous n'aborderons ici que quelques exemples
de maladies de l'appareil unguéal.

MALADIES INFLAMMATOIRES DE L'ONGLE

Dans le psoriasis, la tablette est souvent trés altérée et
décollée du lit (onycholyse), épaissie (pachyonychie), de
couleur anormale (leuconychie, xanthonychie). Il existe
souvent une inflammation péri-unguéale, avec des lésions
typiques de psoriasis (fig. 15.1) ou un érytheme desquama-
tif diffus (fig. 15.2).

Au microscope, les biopsies longitudinales montrent bien
la tablette de structure et d'épaisseur tout a fait anormales
(fig. 15.3). L'inflammation est du méme type que celle qu'on
voit dans la peau, c'est-a-dire des collections de neutrophiles
dans les couches hautes de I'épiderme, avec une parakératose
¢épaisse en surface (fig. 15.4). Il y a aussi une inflammation
lymphocytaire du lit de l'ongle. Le diagnostic différentiel

Fig. 15.1 Psoriasis unguéal et péri-unguéal.

Dermatologie. De la clinique a la microscopie
© 2015, Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés

Fig. 15.2 Psoriasis unguéal avec érythrodermie.

Fig. 15.4 Psoriasis unguéal - micro-abceés sous la tablette.
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est principalement 1'onychomycose, qui peut se présenter de
fagon identique cliniquement, avec le méme type d'inflamma-
tion histologiquement.

Lichen plan unguéal

Le lichen classique ou érosif peut atteindre les tablettes
unguéales. Il y a un risque d'atrophie majeure avec forma-
tion de ptérygion (fig. 15.5). Dans le lichen érosif, la tablette
peut disparaitre complétement. Une fois 1'atrophie et le pté-
rygion installés de fagon chronique, les 1ésions ne vont pas
régresser.

La biopsie longitudinale montre une inflammation sous
la matrice, sous la tablette et méme du repli sus-unguéal
(fig. 15.6). Comme dans la peau, on trouve une bande assez
bien limitée de lymphocytes, avec agression des couches
basales et hypergranulose (fig. 15.7), mais aussi hypertrophie
kératinocytaire, ce qui aboutit a une tablette anormale qui va
progressivement s'atrophier.

Fig. 15.5 Lichen plan avec atteinte unguéale.

Fig. 15.6 Lichen de I'ongle avec inflammation de la matrice
et du lit.
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Fig. 15.7 Lichen unguéal - dermite de l'interface
et hypergranulose.

ONYCHOMYCOSES

Les infections fongiques des ongles sont trés fréquentes et
ont trois causes principales : les dermatophytes (fig. 15.8
et 15.9), notamment Trichophyton rubrum, les candidoses
(fig. 15.10 et fig. 15.11) et les moisissures (fig. 15.12).
Les signes cliniques sont variables et parfois trompeurs.

Fig. 15.9 Onychomycose a Trichophyton rubrum.



Fig. 15.11 Onychomycose a Candida albicans.

Fig. 15.12 Onychomycose a Fusarium.

Les plus communs sont I'onycholyse (décollement distal
de la tablette, voir fig. 15.10), I'épaississement ou pachyo-
nychie (voir fig. 15.8), et les anomalies de couleur et de
consistance.

La biopsie longitudinale n'est pas nécessaire pour faire le
diagnostic; I'analyse histologique de fragments de tablettes
en coloration PAS permet le plus souvent de voir les fila-
ments. Quand la biopsie est faite pour un diagnostic diffé-
rentiel, la tablette est presque toujours anormale, épaissie,
avec une atteinte de toutes les structures, la matrice, le lit et
le repli sus-unguéal (fig. 15.13). Les filaments des dermato-

MALADIES DES ANNEXES

Fig. 15.13

Biopsie longitudinale : épaississement de la tablette.

Fig. 15.15 Onychomycose superficielle a Trichophyton
rubrum (PAS).

phytes sont souvent présents en grande quantité, a la partie
médiane de la tablette (fig. 15.14), ou plus superficiellement
dans les formes a Trichophyton rubrum, donnant un aspect
trés blanc a la tablette (fig. 15.15). Dans les candidoses, il y a
une inflammation plus importante, une parakératose €paisse,
et des polynucléaires neutrophiles formant des logettes au
sein de la matrice et du lit (fig. 15.16). Les filaments sont
plus courts et plus trapus et sont localisés dans toutes les
couches de la tablette (fig. 15.17). Il n'est pas toujours facile
d'identifier clairement la nature de ces ¢léments fongiques,
la culture permettant alors un diagnostic mycologique.
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Fig. 15.17 Onychomycose a candida (PAS).

TUMEURS UNGUEALES

11 existe des verrues péri-unguéales ou sous-unguéales, mais
aussi des papillomes cornés, ou onychopapillomes, situés
sous la tablette unguéale, laquelle se décolle et s'épaissit
(fig. 15.18). La biopsie longitudinale montre la tablette com-
pletement soulevée par une prolifération avec papillomatose
et hyperkératose ortho- et parakératosique, comme dans les
papillomes cornés classiques (fig. 15.19). Ces papillomes
peuvent étre d'origine virale, mais on ne voit pas toujours d'ef-

Fig. 15.18 Papillome sous-unguéal.

DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 15.20 Omychopapillome : acanthose et hyoperkératose.

Fig. 15.21 Kérato-acanthome sous-unguéal - vue antérieure.
(Coll. Dr Olivier Cogrel.)

fets cytopathogenes. La régularité de 1'acanthose et de la cyto-
logie permet d'éliminer le carcinome (fig. 15.20).

Le kérato-acanthome sous-unguéal est une entité parti-
culiére, souvent confondue avec le carcinome épidermoide.
Cette 1ésion kératosique exophytique a tendance a soulever la
tablette et forme une masse kératosique distale (fig. 15.21);
elle peut étre vue beaucoup plus précisément aprés avulsion
partielle de la tablette (fig. 15.22). La tumeur se développe
aussi en profondeur et provoque une encoche osseuse arrondie
particuliérement nette, bien visible a la radiographie.



La prolifération a une bonne limitation périphérique et est
faite de grands kératinocytes éosinophiles trés clairs, avec un
aspect endophytique régulier et une issue a la surface d'une
épaisse hyperkératose (fig. 15.23). La limite profonde est nette
(fig. 15.24). Il y a de multiples phénomeénes de dyskératose

4 N

Fig. 15.22 Kérato-acanthome sous-unguéal
aprés avulsion partielle de la tablette.
(Coll. Dr Olivier Cogrel.)

Fig. 15.23 Kérato-acanthome sous-unguéal -
limite latérale.

\_ J

Fig. 15.24 Kérato-acanthome sous-unguéal -
limite profonde.

qui s'éliminent vers la surface, en cellules isolées, en petits
groupes ou en nappes, sans les enroulements en bulbes d'oi-
gnons du carcinome épidermoide (fig. 15.25). La dyskératose
au premier plan est trés caractéristique du kérato-acanthome
sous-unguéal. Les cellules ne sont pas atypiques et il n'y a pas
d'activité mitotique majeure. Le diagnostic différentiel avec
le carcinome est important car ces kérato-acanthomes néces-
sitent d'étre excisés simplement, et ne justifient pas une ampu-
tation de la phalange. L'évolution est favorable aprées excision
totale; cette forme du kérato-acanthome doit étre distinguée
de celle classique des téguments.

L'onychomatricome est une tumeur trés caractéristique sur
le plan clinique : la tablette est épaissie progressivement, ce
qu'on voit bien a sa partie distale (fig. 15.26). Ceci est causé
par une tumeur matricielle, formant des digitations multiples
visualisées lorsqu'on récline la partie proximale de la tablette
(fig. 15.27). Ces digitations vont créer des canaux longitu-
dinaux creux dans la tablette, formant de multiples cavités
apparaissant lorsqu'on fait une coupe transversale de celle-ci
(fig. 15.28).

Sur coupe longitudinale, on a une image similaire a 1'as-
pect clinique, avec épaississement marqué de la tablette, qui

Fig. 15.25 Kérato-acanthome sous-unguéal -
multiples dyskératoses isolées.

Fig. 15.26 Onychomatricome - vue antérieure.
(Coll. Dr Olivier Cogrel.)
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Fig. 15.27 Onychomatricome - aspect aprés ablation
de la tablette unguéale.
(Coll. Dr Olivier Cogrel.)

Fig. 15.28 Onychomatricome - section transversale
de la tablette (macroscopie).

Fig. 15.29 Onychomatricome - biopsie longitudinale :
multiples cavités au sein de la tablette épaissie.

\_ j

est creusée de cavités allongées (fig. 15.29). La zone matri-
cielle est trés acanthosique, et donne des digitations qui
semblent s'encastrer dans la tablette (fig. 15.30), créant des
canaux dans I'épaisseur de celle-ci (fig. 15.31). La zone matri-
cielle a un développement endophytique sous forme de mul-
tiples languettes épithéliales entourées d'un stroma riche en
cellules fusiformes (fig. 15.32), lesquelles expriment le CD34
(fig. 15.33).

NIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 15.30 Onychomatricome - épaississement de la tablette
et grands espaces clairs.

Fig. 15.32 Onychomatricome - multiples invaginations
épithéliales.



Fig. 15.33 Onychomatricome - marquage CD34 positif.

ANOMALIES DES TIGES PILAIRES
ET MALADIES DU CUIR CHEVELU

ANOMALIES DES TIGES PILAIRES

Ces anomalies sont faciles & démontrer au microscope : il suf-
fit de monter des cheveux entre lame et lamelle pour voir la
plupart de ces altérations de la forme ou de la couleur de la
tige pilaire. L'examen en lumiére polarisée est toujours utile.
On n'a pas besoin d'arracher les cheveux; il suffit de les cou-
per a ras du cuir chevelu.

Les pili annulati sont des cheveux anormaux par leur colo-
ration qui varie trés réguliérement d'un segment a l'autre de la
tige, ce qui leur donne un aspect en mikado (fig. 15.34). Cette
anomalie rare est transmise en dominance ; on I'a parfois aussi
décrite aprés une pelade. On a au microscope des tiges pilaires
d'épaisseur et de forme normales, mais dont la coloration réa-
lise une alternance de zones sombres et claires a intervalle
régulier (fig. 15.35 et fig. 15.36).

Les cheveux incoiffables (ou pili trianguli et canaliculi)
ont un aspect mousseux, comme s'ils avaient été crépés
(fig. 15.37). 1l s'agit d'une anomalie génétique isolée le plus
souvent, autosomique dominante, qui s'améliore spontané-
ment a l'age adulte ; on peut aussi avoir ce type de tiges pilaires
au cours de syndromes plus complexes. L'incapacité des che-
veux d'étre plaqués contre le cuir chevelu est liée a leur forme.

Fig. 15.34 Pili annulati.
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Fig. 15.35 Pili annulati - aspect en mikado.

Fig. 15.36 Pili annulati - alternance de bandes claires et sombres.

Fig. 15.37 Cheveux incoiffables.

Les tiges pilaires ont une section triangulaire (fig. 15.38),
associée a des goutti¢res longitudinales qu'on peut repérer sur
certaines (fig. 15.39).

Les pili torti sont caractérisés par des torsions multiples de
la tige (fig. 15.40) entrainant des fractures distales. On le voit
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Fig. 15.38 Cheveux incoiffables - aspect triangulaire.

Fig. 15.41 Pili torti - gros plan en lumiére polarisée.

Fig. 15.39 Cheveux incoiffables - gouttiére longitudinale.

Fig. 15.42 Monilethrix.

Fig. 15.40 Pili torti en lumiére polarisée.

bien aussi en lumiére polarisée (fig. 15.41). Cet aspect n'est
pas spécifique; on peut le trouver dans la maladie de Menkes,
les dysplasies ectodermiques, le monilethrix ou la maladie de
Netherton. Cette anomalie peut aussi étre tout a fait isolée.
Le monilethrix est une génodermatose autosomique
dominante, par mutation d'un géne des kératines pilaires. Il
entraine des cheveux rares et cassés assez courts, avec un
aspect dénudé des régions pariéto-occipitales. Une amélio-
ration partielle est observée aprés 'adolescence. La tige pré-
sente un aspect de renflements et rétrécissements successifs,

Fig. 15.43 Monilethrix - lumiére polarisée.

formant une sorte de chapelet régulier (fig. 15.42). La zone
pathologique est celle qui est rétrécie, d'ou la fragilité. On voit
bien aussi le rétrécissement en lumiére polarisée (fig. 15.43).

La trichorrhexie noueuse peut étre congénitale ou acquise;
elle peut s'associer a diverses maladies génétiques. Elle se
présente sous forme de structures ovalaires qui font bien par-
tie de la tige (fig. 15.44) et ne sont pas des structures exo-
génes comme les lentes (fig. 15.45). Les nceuds visibles sur
la tige pilaire correspondent a fort grossissement a une ano-
malie qu'on compare a deux pinceaux écrasés l'un contre



Fig. 15.45 Trichorrhexie noueuse aspect
de «pinceaux écrasés ».
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l'autre (fig. 15.46). Cela entraine une fragilité de la tige a cet
endroit; les cheveux sont alors cassés a diverses longueurs.
Dans les formes acquises liées aux techniques de soins capil-
laires agressives, on voit ces petites boules brillantes plutot a
la partie distale du cheveu. Dans les formes congénitales, les
nceuds sont plus proximaux.

Les cheveux bambous (ou trichorrhexis invaginata) sont
vus principalement dans la maladie de Netherton; ils sont pré-
sents plus rarement dans des dysplasies ectodermiques ou autres
génodermatoses. La maladie de Netherton se traduit par une
anomalie majeure de la perméabilité¢ de 1'épiderme, avec éry-
throdermie desquamative (fig. 15.47) associée a un retard de
croissance du nourrisson. Les tiges pilaires, cheveux et sourcils,
sont comparées a des bambous car il existe de petites zones de
diamétre anormalement élevé formant des nceuds (fig. 15.47).
Tous les cheveux ne sont pas atteints et le prélévement de
poils de sourcil est un peu plus rentable que celui des cheveux
(fig. 15.48). Ces zones renflées correspondent a une invagina-
tion de la partie distale de la tige pilaire dans la partie proximale
(fig. 15.49).

Dans la trichothiodystrophie, génodermatose complexe,
les cheveux sont rares et fragiles, cassés nets (fig. 15.50).
A faible grossissement, on voit des tiges pilaires d'aspect mor-
phologique particulier (fig. 15.51), dont la caractéristique prin-

MALADIES DES ANNEXES

Fig. 15.46 Syndrome de Netherton.

Fig. 15.47 Cheveux bambou - syndrome de Netherton.

Fig. 15.48 Aspect bambou dans un poil du sourcil.

Fig. 15.49 Gros plan sur les nodosités du syndrome de Netherton.
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Fig. 15.51 Trichothiodystrophie - irrégularité de forme
de la tige.
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Fig. 15.52 Trichothiodystrophie - vue en lumiére polarisée.
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cipale nécessite un examen en lumiére polarisée (fig. 15.52).
Celle-ci montre une alternance de zones brillantes et foncées
réalisant l'aspect classique de « queue de tigre» (fig. 15.53a, b).

La trichoptilose correspond aux cheveux fourchus, avec
des fractures de la tige a leur extrémité distale (fig. 15.54) ou
le long de la partie médiane du cheveu (fig. 15.55). L'origine
est souvent exogene (techniques de coiffure et produits capil-
laires) et cet aspect n'est pas spécifique.

Fig. 15.53 a, b. Trichothiodystrophie — aspect en queue
de tigre en lumiére polarisée.

Fig. 15.54 Trichoptilose.

Fig. 15.55 Trichoptilose.

La trichonodose est plus anecdotique; la tige est d'épais-
seur normale, mais les cheveux forment de véritables nceuds
(fig. 15.56). L'origine en est aussi exogene.

ALOPECIES

La trichotillomanie correspond a un arrachement des cheveux
par le patient lui-méme, par touffes plus ou moins épaisses.



Fig. 15.56 Trichonodose.
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Fig. 15.58 Trichotillomanie - fracture de la gaine
épithéliale interne et absence de tige pilaire.
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On la voit chez de petits enfants ou chez des adultes au cours
de maladies psychiatriques. La diminution de la densité des
tiges pilaires peut étre trés importante (fig. 15.57). Celles-ci
sont cassées a des longueurs différentes.

La biopsie montre des anomalies des tiges et des gaines
pilaires, avec des phénomenes d'arrachement de la tige
(fig. 15.58). Il y a de multiples cheveux en phase catagéne
ou télogene (fig. 15.59). Les follicules coupés horizontale-
ment ou obliquement ont une kératine éosinophile bien visible
(fig. 15.60).

MALADIES DES AN

Fig. 15.59 Trichotillomanie - follicule catagéne anormal
a droite, fracture de la tige a gauche.

Fig. 15.60 Trichotillomanie - épaisse structure
éosinophilique interne.

Fig. 15.61 Plaque de pelade.

La pelade est une maladie auto-immune pouvant toucher
en priorité le cuir chevelu et la barbe, mais aussi tous les
poils corporels. 11 s'agit d'une alopécie non cicatricielle dont
la composante inflammatoire n'est pas visible cliniquement.
La consistance est particuli¢re, d'ou le terme de plaque car
il y a une discréte infiltration du cuir chevelu a cet endroit
(fig. 15.61). Les plaques de pelade sont rondes, bien limi-
tées, mais peuvent confluer, avec parfois en périphérie des
petits cheveux dont l'extrémité distale est renflée en «point
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d'exclamation» (fig. 15.62). Les poils et cheveux blancs
peuvent rester en place et étre isolés alors que les cheveux
foncés ont disparu ; 'existence de poils blancs peut aussi étre
un phénomeéne de repousse partielle.

La pelade est caractérisée principalement par des structures
pilaires miniaturisées, avec conservation des glandes sébacées
(fig. 15.63). Les tiges pilaires sont progressivement remplacées
par de la kératine infundibulaire (fig. 15.64). On a l'impression
de follicules haut situés dans le derme et d'orifices folliculaires

4 N

Fig. 15.62 Plaques de pelade confluentes.

400

Fig. 15.64 Pelade - bouchon corné infundibulaire.

RMATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

béants avec hyperkératose infundibulaire, sans véritables bou-
chons cornés. On observe en outre un infiltrat inflammatoire
lymphocytaire, qui a une topographie périfolliculaire profonde
(fig. 15.65), aspect qu'on compare a des «essaims d'abeilles»
(fig. 15.66). Il n'y a pas de signe épidermique associé. Plus
rarement, on peut trouver des formes granulomateuses avec un
infiltrat lymphocytaire et histiocytaire et des cellules géantes
multinucléées phagocytant de la mélanine (fig. 15.67).

Fig. 15.67 Pelade avec infiltrat granulomateux.



Aplasie du vertex

Les lésions sont congénitales. L'enfant nait avec un défect
cutané de plus ou moins grande taille (pouvant parfois atteindre
10 cm), situé sur le vertex (fig. 15.68). Lorsque la lésion cica-
trise, il persiste une grande zone alopécique d'aspect cicatri-
ciel (fig. 15.69). Certaines formes concernent aussi la calotte
cranienne sous-jacente. L'origine en est variable; ces lésions
peuvent étre isolées, familiales ou faire partie de maladies géné-
tiques plus complexes. Certaines correspondent a des formes
frustes d'anomalie embryologique par défaut de fermeture du
tube neural ; on peut alors y observer des résidus méningés.

Fig. 15.68 Aplasie du vertex chez un nouveau-né.
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Fig. 15.69 Aplasie du vertex - cicatrice chez I'adulte.
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Fig. 15.70 Aplasie du vertex — absence de follicules
dans la partie droite.

MALADIES DES ANNEXES

Fig. 15.71 Aplasie du vertex - fibrose diffuse.

A faible grossissement dans la forme simple, on voit un
derme épaissi, fibreux, sans aucune annexe pilaire ou sébacée
(fig. 15.70). La Iésion cicatrise avec une vaste zone fibreuse
qui n'a pas de spécificité notable (fig. 15.71).

Alopécies inflammatoires
LUPUS ERYTHEMATEUX

Les lésions de lupus érythémateux chronique sont souvent
localisées au cuir chevelu. Elles se traduisent par des plaques
d'alopécie cicatricielle inflammatoires (fig. 15.72). Dans
les plaques évolutives, on voit a la fois un érythéme et des
squames (fig. 15.73). Outre l'alopécie, les lésions élémen-
taires sont de méme nature que celles du lupus discoide sur
la peau glabre : inflammation, atrophie, bouchons cornés,
troubles pigmentaires.

De la méme fagon, il existe des altérations de la jonction
dermo-épidermique, touchant aussi les gaines folliculaires.
Avec le temps, une fibrose avec destruction des follicules s'ins-
talle, mais il reste souvent une inflammation du derme moyen
ou profond (fig. 15.74). Le PAS peut montrer un épaississe-
ment de la membrane basale épidermique et le bleu Alcian des
dépots mucineux interstitiels dermiques. D'authentiques bou-
chons cornés sont possibles. Contrairement a la pelade, il y a

Fig. 15.72 Lupus érythémateux chronique du cuir chevelu.
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Fig. 15.73 Lupus érythémateux chronique du cuir chevelu.
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Fig. 15.74 Lupus érythémateux chronique -

fibrose et infiltrat inflammatoire profond.

Fig. 15.75 Lupus érythémateux chronique -
faux aspect de syringome aprés alopécie compléte.

ici une atrophie des glandes sébacées (fig. 15.75). Il y a toujours
un infiltrat inflammatoire lymphocytaire, situé autour des fol-
licules ou dans le derme entre des follicules altérés. Dans les
cas trés évolués, on a un aspect cicatriciel, avec dilatation des
canaux sudoraux qui donne des images de pseudosyringomes
(fig. 15.75). La totalit¢ du follicule a alors disparu et ne per-
sistent que des bandes fibreuses obliques.

DERMATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

LICHEN PLAN ALOPECIANT

Le lichen plan peut toucher le cuir chevelu sous forme de
plaques inflammatoires alopéciques, plus ou moins érythé-
mateuses avec squames (fig. 15.76) et des possibles gaines
coulissantes (fig. 15.77). L'autre tableau est celui du recul pro-
gressif de la ligne d'implantation frontale, visible surtout chez
les femmes ménopausées (alopécie frontale fibrosante).

11 existe comme sur la peau glabre une acanthose hypertro-
phique de 1'épiderme (fig. 15.78), ainsi que des gaines pilaires,

fecnd
Fig. 15.78 Lichen plan - infiltrat péripilaire.



Fig. 15.79 Lichen plan pilaire avec atrophie et dermite
de l'interface.

notamment dans l'infundibulum. L'hyperkératose orthokéra-
tosique avec hypergranulose participe a la formation de bou-
chons cornés, lesquels peuvent étre associé€s a une atrophie
des gaines avec hypertrophie kératinocytaire (fig. 15.79).
L'infiltrat est principalement lymphocytaire et reste collé
contre les structures folliculaires, contrairement au lupus ou
l'infiltrat peut aussi étre interfolliculaire. Il y a des signes
d'agression des gaines avec vacuolisation puis atrophie. Dans
les formes évoluées, on a une fibrose périfolliculaire, puis le
follicule peut disparaitre complétement, de méme que l'infil-
trat inflammatoire.

PSEUDOPELADE DE BROCQ

11 s'agit d'une entité caractérisée cliniquement par l'apparition
progressive de petites zones alopéciques inflammatoires qui
deviennent cicatricielles (fig. 15.80) et sont situées a la partie
médiane du cuir chevelu (fig. 15.81). Cela réalise le tableau
classique de zones glabres multiples «comme des pas dans
la neige». Le diagnostic suppose que l'on ait éliminé le lupus
et le lichen. Cet état d'alopécie cicatricielle, quand il est évo-
Iué, ne peut étre distingué des séquelles cicatricielles du lupus
érythémateux chronique ou du lichen plan.

Au microscope, I'épiderme est normal, sans agression de
la basale. Les glandes sébacées diminuent en taille ou dispa-
raissent. L'infiltrat inflammatoire lymphocytaire est modéré et

MALADIES DES ANNEXES

peu spécifique. Lorsque la maladie est évolutive, on voit des
phénomenes de régression catagene pathologique (fig. 15.82),
ou les follicules sont remplacés par des membranes d'aspect
vitré, éosinophiles (fig. 15.83). Au stade tardif, les folli-
cules disparaissent. Il n'y a plus que des silhouettes fibreuses
obliques avec disparition du tissu é¢lastique a cet endroit. I1
ne persiste que les muscles pilo-arrecteurs qui sont connectés
a ces zones fibreuses sur les trajets folliculaires (fig. 15.84).

Gl Ko

Fig. 15.80 Pseudopelade de Brocq.

Fig. 15.83 Pseudopelade - membrane vitrée éosinophile.
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Fig. 15.84 Pseudopelade stade tardif.
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Fig. 15.85 Folliculites décalvantes.

Fig. 15.86 Folliculites décalvantes - infiltrat superficiel

et crodte.

J

FOLLICULITES DECALVANTES

On a dans ce tableau une suppuration avec des pustules folli-
culaires, une inflammation périfolliculaire et une disparition
focale des tiges pilaires, avec crottes (fig. 15.85). On voit fré-
quemment une inflammation en périphérie de l'alopécie, avec
parfois un aspect en « cheveux de poupées», ou plusieurs fol-
licules émergent d'un orifice folliculaire. Cette affection est
chronique et récidivante.

La biopsie montre que la partie profonde des follicules
n'est pas initialement atteinte (fig. 15.86). En revanche, dans

Fig. 15.88 Multiples tiges pilaires et fibrose inflammatoire.

le derme, il existe une fibrose inflammatoire, autour de tiges
pilaires sans gaine folliculaire qui provoquent une inflamma-
tion initialement neutrophilique et lymphocytaire (fig. 15.87)
puis granulomateuse (fig. 15.88). Si la biopsie porte sur une
pustule, elle est de type infundibulaire, avec souvent une rup-
ture de l'infundibulum et un infiltrat péripilaire dense, conte-
nant de nombreux neutrophiles.

CELLULITE DISSEQUANTE (DE QUINQUAUD)

Il s'agit d'un processus inflammatoire avec abcédation éten-
due du cuir chevelu et chute des tiges pilaires. On peut en rap-
procher I'entité qualifiée de « nodules aseptiques alopéciants»
qui se présente de fagon différente, avec une inflammation
aboutissant a des zones alopéciques arrondies, en relief et de
consistance molle (fig. 15.89). L'infiltrat dermique, souvent
neutrophilique, est trés abondant, assez diffus, et pas unique-
ment centré sur la zone péripilaire comme dans les follicu-
lites décalvantes (fig. 15.90). Les gaines sont progressivement
détruites ; on voit au sein d'un derme inflammatoire et cedéma-
teux des tiges pilaires qui semblent a nu (fig. 15.91).

FOLLICULITES EN TOUFFES

Il s'agit d'un état pustuleux aboutissant a une alopécie cica-
tricielle, proche des folliculites décalvantes. La caractéris-
tique est l'aspect en « cheveux de poupée», c'est-a-dire l'issue



Fig. 15.89 Cellulite disséquante du cuir chevelu.

Fig. 15.90 Cellulite disséquante.

MALADIES DES A

Fig. 15.92 Folliculites en touffes.
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Fig. 15.91 Cellulite disséquante - et tiges pilaires a nu.

de plusieurs tiges pilaires, parfois jusqu'a une dizaine, par le
méme orifice infundibulaire (fig. 15.92).

La phase initiale est une folliculite avec rupture de I'infun-
dibulum et infiltrat neutrophilique, lymphocytaire et histio-
cytaire périphérique. Progressivement, l'inflammation cause
la confluence de plusieurs follicules dans un infundibulum
unique avec des tiges pilaires groupées (fig. 15.93). En péri-
phérie, il existe une fibrose inflammatoire (fig. 15.94).

Fig. 15.94 Folliculites en touffes — multiples follicules
confluant en un orifice unique.

FOLLICULITES CHELOIDIENNES

Les folliculites chéloidiennes surviennent presque toujours a
la partie haute de la nuque chez des hommes, a la jonction
avec la zone occipitale du cuir chevelu, sur peau de photo-
type foncé (fig. 15.95). Il y a une inflammation chronique,
avec des phénomeénes de folliculites suppuratives, destruction
des gaines pilaires et fibrose contenant des fragments de tige
pilaire (fig. 15.96). Avec le temps, I'inflammation régresse et
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Fig. 15.95 Folliculites chéloidiennes de la nuque.

Fig. 15.96
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Fig. 15.97 Folliculites chéloidiennes — absence de follicules
et zone fibreuse compacte.

laisse place a une fibrose plus marquée (fig. 15.97), puis on
a de véritables chéloides (fig. 15.98 et 15.99). On peut voir
autour un aspect en « cheveux de poupée» ainsi que des pus-
tules persistantes. Les 1ésions peuvent confluer pour donner
de grands placards alopéciques et suppuratifs.

PUSTULOSE EROSIVE DU CUIR CHEVELU

Ce tableau prédomine chez les adultes agés, notamment les
hommes ayant une alopécie androgénétique. Il survient sur
un terrain d'héliodermie et de peau atrophique et fragile.

Fig. 15.98 Folliculites chéloidiennes - persistance
de tiges pilaires et fibrose.

Fig. 15.99 Folliculites chéloidiennes évoluées.

Fig. 15.100 Pustulose érosive du cuir chevelu.

Cet état pustuleux au départ aboutit a des érosions multiples
(fig. 15.100) et des croltes ou squames, qui peuvent étre
prises pour des kératoses actiniques. Moins fréquemment, ces
pustuloses peuvent se voir sur cuir chevelu non alopécique.
Contrairement aux autres affections alopéciantes inflam-
matoires, il n'y a pas de folliculite initiale, mais des pus-
tules étendues, sous-cornées (fig. 15.101), associées a un



Fig. 15.101 Pustulose érosive — squame-crolte.
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Fig. 15.103 Pustulose érosive — érosion superficielle.

infiltrat lympho-histiocytaire du derme (fig. 15.102). Le
processus aboutit progressivement a une érosion épider-
mique (fig. 15.103). Ces érosions peuvent étre confluentes
et ont des difficultés a cicatriser, d'autant plus qu'on traite
le patient pour l'aspect de kératose actinique, par cryo-
thérapie par exemple.

MALADIES DES ANNEXES

PATHOLOGIE NON TUMORALE
DES GLANDES SUDORALES

PATHOLOGIE DES GLANDES APOCRINES
Maladie de Fox-Fordyce

Cette maladie comprend de petites papules prurigineuses
situées surtout dans les creux axillaires (fig. 15.104) ou par-
fois sur les aréoles mammaires et le pubis. Ces papules sont
réguliéres, alignées et légerement kératosiques. La maladie
touche surtout les femmes jeunes. Elle résulte d'une obstruc-
tion du canal excréteur apocrine, lequel est toujours li¢ a un
follicule pileux. L'évolution est variable suivant les périodes
du cycle menstruel.

La biopsie montre une hyperkératose d'un follicule central
formant comme un petit bouchon corné (fig. 15.105). On voit
le canal apocrine se jeter dans cet infundibulum (fig. 15.106).
Il'y a une discréte inflammation périphérique d'abord lympho-
cytaire mais aussi plasmocytaire, autour de la partie moyenne
et haute du canal apocrine (fig. 15.107). C'est I'hyperkéra-
tose qui entraine une rétention sudorale, puis le phénoméne
inflammatoire réactionnel.

Fig. 15.104 Maladie de Fox-Fordyce du creux axillaire.
(Coll. Dr S. Goldberg)

Fig. 15.105 Maladie de Fox-Fordyce - hyperkératose.
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Fig. 15.106 Infiltrat a I'endroit de connexion
du canal sudoral au follicule.

5] DERMATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 15.108 Maladie de Verneuil axillaire avec hidrosadénites.

Fig. 15.107 Maladie de Fox-Fordyce - infiltrat en
périphérie du canal sudoral.

Maladie de Verneuil
(hidrosadénite suppurée)

Le nom d'hidrosadénite est impropre car la maladie de
Verneuil est une suppuration chronique d'origine follicu-
laire. Elle reste néanmoins classiquement traitée au sein des
maladies des glandes sudorales, car les localisations prin-
cipales sont celles des glandes apocrines : creux axillaires
(fig. 15.108), organes génitaux (fig. 15.109), plis inguinaux
(fig. 15.110) et fesses. La maladie de Verneuil se traduit
par des fistules, des abces récidivants et une inflammation
chronique. On observe aussi des brides cicatricielles et des
comédons multiples (fig. 15.110). Les lésions évoluent par
poussées douloureuses de suppuration qui laissent des cica-
trices plus ou moins dystrophiques. Dans les formes graves,
il y a une suppuration chronique avec émission de pus quasi
permanente et des douleurs importantes. Seule la chirurgie
large permet pour l'instant d'améliorer durablement cette
affection. La maladie de Verneuil peut étre significative-
ment associée a la maladie de Dowling-Degos (voir cha-
pitre 17).

Les pic¢ces d'exérése permettent a faible grossissement de
voir des structures kystiques, de longues galeries de type épi-

408 dermique au sein du derme et de I'hypoderme, associées a une

Fig. 15.109 Maladie de Verneuil inguinale et vulvaire.

Fig. 15.110 Maladie de Verneuil — zones cicatricielles,
comédons et brides.

inflammation majeure et une fibrose (fig. 15.111); on note
sur cette figure que les glandes apocrines sont normales, alors
que toute l'inflammation et la zone cicatricielle sont situées
autour d'un trajet fistuleux. Il y a formation de multiples
galeries pouvant s'étendre trés profondément et a distance
(fig. 15.112). Quand il existe des structures kystiques, elles
sont de type épidermoide (fig. 15.113). Il y a presque toujours
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Fig. 15.114 Maladie de Verneuil - dilatation infundibulaire,
fibrose et inflammation périphérique.

Fig. 15.111 Maladie de Verneuil - inflammation et fibrose
autour d'un trajet fistuleux.

Fig. 15.115 Maladie de Verneuil - rupture infundibulaire,
zone abcédée.

PATHOLOGIE DES GLANDES ECCRINES

Fig. 15.112 Maladie de Verneuil - trajets épithéliaux Mlhalres sudorales

dermiques. Les miliaires sont assez banales dans les climats chauds
et humides et se traduisent par de petites vésicules
claires entrainant un prurit (fig. 15.116). Cette miliaire
est initialement cristalline et survient en cas de fievre
ou d'hypersudation majeure. Elle est faite de multiples
petites vésicules superficielles & contenu transparent,
ou parfois plus trouble. Une hyperkératose peut se voir a
jour frisant (fig. 15.117).

A

Fig. 15.113 Maladie de Verneuil - infiltrat périfolliculaire
superficiel.

une fibrose inflammatoire en périphérie (fig. 15.114). En
poussée, on a une inflammation aigué suppurative et des rup-
tures infundibulaires (fig. 15.115); ces lésions régressent lors
des phases d'accalmie, et s'installe alors une fibrose avec des-

truction des annexes. Fig. 15.116 Miliaire sudorale cristalline. 409
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Fig. 15.117 Miliaire sudorale avec papules et vésicules.

Fig. 15.118 Miliaire sudorale - vésicules de
I'acrosyringium.

35 S e = %

Fig. 15.119 Miliaire - spongiose et hyperkératose.

Ces Iésions sont rarement biopsiées. Le phénomeéne corres-
pond a une vésiculation a I'endroit ou le canal sudoral traverse
I'épiderme (fig. 15.118), ou plus fréquemment a une dermatite
spongiforme en regard de 1'acrosyringium (fig. 15.119). Cette
rétention sudorale avec discréte hyperkératose entraine une
inflammation de type lympho-histiocytaire (fig. 15.120) ou
neutrophilique (fig. 15.121). L'inflammation est intra-épider-
mique avec spongiose et vésiculation, accompagnée de para-
kératose (voir fig. 15.119). Les canaux sudoraux sous-jacents
peuvent étre dilatés.

DERMATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE
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Fig. 15.120 Miliaire — vésicules et infiltrat lymphohistiocytaire.

Fig. 15.121 Miliaire - infiltrat neutrophilique.

Il existe aussi des miliaires rouges, principalement dans les
pays chauds a fort taux d'humidité. Ce tableau est celui de la
«bourbouille », avec vésicules et papules rouges douloureuses
pouvant évoluer vers des pustules.

Hidradénite plantaire juvénile

Cette affection touche les enfants et les adultes jeunes principa-
lement aux plantes mais aussi aux paumes. Il s'agit de nouures
érythémateuses, trés sensibles, pouvant empécher la marche
(fig. 15.122). Il n'y a pas de signes généraux associés comme
dans I'érythéme noueux. Cette maladie bénigne régresse spon-
tanément; il n'y a pas d'association a des maladies générales.

Fig. 15.122 Hidradénite plantaire juvénile.



Fig. 15.124 Hidradénite plantaire - infiltrat péri-eccrine
neutrophilique.

La biopsie montre une inflammation dermo-hypoder-
mique, a répartition périsudorale préférentielle (fig. 15.123).
L'infiltrat est partiellement lymphocytaire mais surtout neu-
trophilique. Il entoure les glandes sudorales et on a des neu-
trophiles au sein des lumiéres glandulaires (fig. 15.124). Le
peloton sudoral est principalement affecté par cette inflam-
mation et on y observe des altérations vacuolaires ou des
nécroses des cellules sécrétrices.

Hidradénite eccrine neutrophilique

Cette affection prédomine chez 'homme adulte et est associée
dans la majorité des cas a un cancer, surtout des hémopathies
(leucémie aigué myéloide). Les lésions élémentaires sont
variées : macules, papules et nodules inflammatoires parfois
nécrotiques. La région péri-orbitaire est typiquement atteinte
(fig. 15.125), ainsi que le cou dans les formes axiales. Il existe
des formes plus périphériques ou disséminées ou les extrémi-
tés des membres sont touchées.

De fagon paradoxale, ces réactions peuvent étre observées
chez des patients neutropéniques.

Au microscope, on voit un infiltrat neutrophilique localisé
principalement autour des glandes sudorales (fig. 15.126) et au
sein des lumiéres glandulaires (fig. 15.127). On peut voir occa-
sionnellement des images de syringométaplasie malpighienne

Fig. 15.125 Hidradénite eccrine neutrophilique
(Coll. Dr M. D Vignon-Pennamen).

Fig. 15.126 Hidradénite neutrophilique eccrine.

Fig. 15.127 Hidradénite neutrophilique eccrine -
i P 411
infiltrat périphérique.
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Fig. 15.128 Hidradénite eccrine neutrophilique -
souffrance des cellules du peloton sudoral.

Fig. 15.129 Hidradénite eccrine neutrophilique.

ainsi qu'une agression lichénoide de I'épiderme sus-jacent.
L'épithélium sudoral est altéré, notamment dans le peloton
sécrétoire et la partie basse du canal excréteur, qui peuvent mon-
trer des signes de souffrance, avec des cellules vacuolisées et
des nécroses (fig. 15.128), ou des cellules devenant trés éosi-
nophiles et aplaties (fig. 15.129). Dans les cas survenant en
contexte de neutropénie importante, I'infiltrat est moins riche en
polynucléaires.

Né;rpses sudorales des comas
médicamenteux

Cela a été principalement décrit avec les barbituriques. Des
patients ayant absorbé une quantité élevée de médicaments
font des chutes et restent a terre trés longtemps, de méme
que dans les comas de l'acidocétose diabétique ou autres. Les
I1ésions cutanées sont des bulles, entourées d'un érythéme, qui
évoluent vers des plaques de nécrose.

L'examen histologique montre en surface une bulle avec
nécrose ¢pidermique (fig. 15.130). L'image la plus frappante
est une nécrose plus ou moins massive de 1'épithélium sudo-
ral, dans sa partie sécrétrice (fig. 15.131) avec un infiltrat
inflammatoire beaucoup moins important que dans les hidra-
dénites neutrophiliques (fig. 15.132). Il est probable que ces

UE A LA MICROSCOPIE

altérations soient multifactorielles, combinant les consé-
quences de la pression prolongée et 1'élimination sudorale de
certains médicaments.

Fig. 15.132 Nécrose sudorale dans un coma barbiturique.
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PARTICULARITES ANATOMIQUES

Les muqueuses dont I’examen est accessible facilement au
dermatologue incluent la muqueuse buccale (Iévres, cavité
buccale), la muqueuse génitale féminine ou masculine (Iévres,
vestibule vaginal, gland), la marge anale et la muqueuse
conjonctivale.

Le vermillon des lévres, le gland, les petites Iévres et la
marge anale sont des semi-muqueuses, caractérisées histo-
logiquement par un épithélium malpighien trés finement
orthokératosique, avec une couche granuleuse trés réduite,
siégeant sur un chorion richement vascularis¢ dépourvu d’an-
nexe pilaire ou sudorale.

La cavité buccale, le vagin et la partie interne du canal anal
sont des muqueuses, caractérisées histologiquement par un
¢épithélium malpighien finement parakératosique, sans couche
granuleuse, siégeant sur un chorion pouvant contenir des
glandes (salivaires, du fond vaginal).

Les grains de Fordyce sont une particularité anatomique
de la lévre rouge semi-muqueuse, du fourreau de la verge et
des petites lévres (fig. 16.1 et 16.2). Ce sont des petits points
jaunatres millimétriques. Ils correspondent a des glandes
sébacées abouchées directement a 1’épiderme, qui est hyper-
plasique en regard (fig. 16.3 et 16.4). Les tubercules de
Montgomery de I’aréole correspondent a la méme variante
histologique (fig. 16.5).

Fig. 16.5 Tubercules de Montgomery du mamelon.

Dermatologie. De la clinique a la microscopie
© 2015, Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés

Fig. 16.1 Grains de Fordyce Fig. 16.2 Grains de Fordyce
de la levre. sur le pénis.

Fig. 16.3 Grains de Fordyce.
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Fig. 16.4 Glandes sébacées abouchées a I’épiderme.
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MUQUEUSE BUCCALE

La muqueuse buccale est le site d’expression d’affections spé-
cifiques, mais également de nombreuses dermatoses touchant
le reste du tégument.

LANGUE GEOGRAPHIQUE

La langue géographique (glossite exfoliatrice marginée)
touche 1 a 2 % de la population. Elle est parfois considé-
rée comme une manifestation buccale de psoriasis, et se

| voit également dans I’arthrite réactionnelle (ex-syndrome de
Fiessinger-Leroy-Reiter). Il s’agit d’une plaque rouge dépa-
pillée entourée d’une bordure blanche, qui s’étend de maniére
centrifuge, polycyclique, avec une évolution imprévisible d’un
jour a lautre (fig. 16.6). Il s’agit au microscope d’une acan-
those psoriasiforme épithéliale (fig. 16.7), avec parakératose
et infiltration de polynucléaires neutrophiles (fig. 16.8), et for-
mation de pustules spongiformes de neutrophiles (fig. 16.9),
image trés proche du psoriasis pustuleux. Devant cette image
histologique, il convient d’éliminer une mycose avant de rete-
nir le diagnostic de langue géographique.

Fig. 16.8 Langue géographique - parakératose
et neutrophiles.

Fig. 16.6 Langue géographique. Fig. 16.9 Langue géographique - pustule spongiforme.
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LANGUE NOIRE VILLEUSE du dos de la langue, parfois limités a la partie médiane postérieure
(fig. 16.10). Histologiquement, on a des projections papillaires
exophytiques (fig. 16.11), avec a la surface une accumulation
de germes bactériens et fongiques formant un enduit basophile
fibrillaire en amas (fig. 16.12). Le chorion est peu inflammatoire.

Elle est due a un déséquilibre de la flore saprophyte de la cavité
buccale, par divers facteurs (antibiotiques, chimiothérapies, irri-
tation, antiseptiques, tabagisme, syndrome sec). Il s’agit d’un
allongement et d’une coloration noiratre des papilles filiformes

Fig. 16.10 Langue noire villeuse. Fig. 16.11 Langue noire villeuse. Fig. 16.12 Amas de germes ala
surface de la muqueuse.

MUCOCELE LABIAL (PSEUDOKYSTE MUCOIDE)

Il s'agit d'un nodule fluctuant, bleuté, du versant muqueux
de la lévre (presque toujours inférieure) (fig. 16.13). La rup-
ture fait sortir un matériel myxoide (fig. 16.14). Il s’agit d’une
extravasation salivaire par rupture du canal excréteur d’une
glande salivaire, se traduisant par une formation nodulaire
dans le chorion (fig. 16.15), contenant des plages myxoides
peu cellulaires au-dessus du plan des glandes salivaires acces-
soires (fig. 16.16), et une réaction inflammatoire granuloma-
teuse résorptive (fig. 16.17). La couleur bleutée clinique est
due a "accumulation du matériel séromuqueux salivaire sous
1’épithélium.

Fig. 16.13 Pseudokyste mucoide. Fig. 16.14 Pseudokyste
mucoide ouvert.

Fig. 16.15 Pseudokyste mucoide. Fig. 16.16 Pseudokyste mucoide. Fig. 16.17 Pseudokyste mucoide -
granulome résorptif.
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CHEILITE ACTINIQUE

La chéilite actinique s’observe surtout chez les hommes apres
45 ans exposés chroniquement au soleil, et est aggravée par la
consommation tabagique. Elle atteint électivement la 1évre infé-
rieure. Il s’agit d’une tuméfaction érythémateuse et douloureuse
de la semi-muqueuse, avec parfois bulles et érosions, plus sou-
vent crolteuse (fig. 16.18 et 16.19). En périphérie des crottes
et érosions, on peut noter des plaques grisatres ou blanchatres
leucoplasiques (fig. 16.19). Au microscope, on voit d’abord
apparaitre des zones de parakératose épaisse, avec une discrete
désorganisation basale et un infiltrat lymphocytaire peu abon-
dant du chorion (fig. 16.20). On parle a ce stade de leucoké-
ratose, qui correspond aux plaques grisatres cliniquement. La
chéilite actinique est caractérisée par une acanthose ou un amin-
cissement de 1’épithélium, des atypies kératinocytaires basales,
une désorganisation architecturale basale et parfois supraba-
sale, et un bourgeonnement de 1’épithélium dans le chorion
(fig. 16.21 et 16.22). Les lésions ont un fort risque d’évolution
vers le carcinome épidermoide invasif, suspecté cliniquement
devant une induration ou une infiltration plus marquée. Fig. 16.20 Leucokératose.

Fig. 16.18 Chéilite actinique cro(iteuse.

Fig. 16.19 Chéilite actinique érosive - leucoplasie en bordure. Fig. 16.22 Chéilite actinique séveére.
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FISSURE PERSISTANTE (CHRONIQUE)
DES LEVRES

C’est une ulcération linéaire verticale, de si¢ge médian ou
paramédian, douloureuse, d’évolution chronique (fig. 16.23).
Au microscope, il existe une ulcération épithéliale focale
(fig. 16.24), avec hyperkératose et hyperplasie épithéliale en
bordure (fig. 16.25). On voit presque toujours dans le chorion
profond une artériole de moyen a grand calibre, anormalement
haut située, qu’on pense responsable de la symptomatologie
(fig. 16.26).

PATHOLOG

Fig. 16.23 Fissure persistante de la lévre.

Fig. 16.24 Fissure persistante de la lévre.

MACROCHEILITES GRANULOMATEUSES

Ce sont des états inflammatoires chroniques avec hypertro-
phie des lévres et granulome épithélioide gigantocellulaire a
I’examen histologique. La macrochéilite de Miescher est un
syndrome anatomoclinique se traduisant cliniquement par des
poussées d’abord intermittentes d’une tuméfaction asymé-

Fig. 16.27 Macrochéilite de Miescher.

Fig. 16.25 Fissure - ulcération épithéliale.

Fig. 16.26 Fissure - artériole
persistante dans le chorion.

trique des lévres, évoluant vers une hypertrophie permanente
en «levre de tapir» (fig. 16.27). La macrochéilite de Miescher
est parfois isolée, parfois associée a une maladie de Crohn
ou a une sarcoidose. L.’association macrochéilite de Miescher,
langue plicaturée et paralysie faciale constitue le syndrome de
Melkersson-Rosenthal (fig. 16.28). Au microscope, 1’aspect

Fig. 16.28 Macrochéilite et langue
plicaturée — syndrome de Melkersson-Rosenthal.



ICROSCOPIE

est parfois décevant, avec un cedéme du chorion, une fibrose
plus ou moins marquée (fig. 16.29), et des dilatations lym-
phatiques avec infiltrat lymphoplasmocytaire peu abondant
(fig. 16.30). La biopsie sur le versant muqueux de la lévre,
surtout quand elle est profonde, révéle parfois un infiltrat
granulomateux plus abondant (fig. 16.31), avec des granu-
lomes épithélioides évidents (fig. 16.32). La présence d’un
granulome épithélioide juxtalymphatique (fig. 16.33) ou d’un
infiltrat granulomateux intralymphatique (fig. 16.34) est peu
fréquente, mais trés évocatrice du diagnostic de macrochéi-
lite de Miescher isolée ou dans le cadre d’un syndrome de
Melkersson-Rosenthal.

Fig. 16.33 Granulome épithélioide juxtalymphatique.

Fig. 16.30 (Edéme et dilatations lymphatiques.

Fig. 16.34 Infiltrat granulomateux intralymphatique.
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AUTRES AFFECTIONS TOUCHANT
LA MUQUEUSE BUCCALE

De nombreuses autres affections touchent la muqueuse buc-
cale, et les plus fréquentes sont abordées ailleurs dans ce livre :
candidose (chapitre 3), herpés (chapitre 3), syphilis (cha-
pitre 4), lichen plan (chapitre 7), maladie du greffon contre
I’hote (chapitre 7), aphte (chapitre 7), chéilite allergique (cha-
pitre 2) ou irritative, dermatoses bulleuses auto-immunes et
toxiques (chapitres 6 et 7), carcinome épidermoide, adénocar-
cinomes salivaires, maladie de Kaposi (chapitre 14), lentigo
des muqueuses (voir ci-apres).

MUQUEUSES GENITALES

Les muqueuses génitales sont le site de prédilection des infec-
tions sexuellement transmissibles, dont certaines comme
I’herpés (chapitre 3), les condylomes (chapitre 3) et la syphilis
(chapitre 4) ont une présentation anatomoclinique particuliére.

PAPULOSE BOWENOIDE

L’infection a papillomavirus humain oncogene est responsable
de la papulose bowénoide, une forme particuliére de néopla-
sie intraépithéliale génitale, touchant toute la région anogé-
nitale, chez la femme plus souvent que chez ’homme. Les
Iésions ont un aspect variable (macules, papules, plaques) et
des colorations différentes (rose, beige, chamois, brun). Elles
sont toujours multiples (fig. 16.35). L aspect histologique est
celui d’une néoplasie intra-épithéliale touchant I’ensemble
de I’épiderme (fig. 16.36). Les atypies, la désorganisation
architecturale et les mitoses étagées rappellent la maladie de
Bowen (fig. 16.37). D’ailleurs, la maladie de Bowen génitale
(appelée aussi érythroplasie de Queyrat) a un aspect histolo-
gique superposable. C’est donc la clinique qui permettra ici de
trancher, en association avec la recherche d’HPV oncogene.

Fig. 16.37 Papulose bowénoide - détails.

Fig. 16.36 Papulose bowénoide.
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VULVITE OU BALANITE DE ZOON

C’est une dermatose inflammatoire localisée caractérisée
par une inflammation plasmocytaire. Les 1ésions sont une
ou plusieurs plaques rouge-orangé, a surface brillante, assez
bien limitées, avec prurit et parfois douleur (fig. 16.38 et
16.39). Chez I’homme, I’atteinte de la face dorsale du gland
avec image en décalque sur le feuillet interne du prépuce est
évocatrice. L’analyse histologique montre un infiltrat dense
en bande du chorion (fig. 16.40), constitué de nombreux
plasmocytes polytypiques (fig. 16.41) accompagnés de lym-
phocytes et de nombreux capillaires. Des dépots d’hémosidé-
rine dans le chorion sont caractéristiquement présents (mais
pas toujours), bien visibles en coloration de Perls (fig. 16.42).
La coloration rouge-orangé ou rouge sombre clinique traduit
la présence de ces dépdts hémosidériniques.

Fig. 16.38 Vulvite de Zoon.

Fig. 16.39 Balanite de Zoon.

GIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 16.40 Balanite de Zoon.

Fig. 16.41 Infiltrat plasmocytaire.

Fig. 16.42 Coloration de Perls — dépots ferriques.



LICHEN SCLEREUX

Le lichen scléreux (anciennement lichen scléro-atrophique)
peut toucher la peau (voir chapitre 7), mais son site privilé-
gié est la région anogénitale, masculine ou surtout féminine.
Le prurit est le symptome le plus commun. Les Iésions sont
maculeuses, lisses, coalescentes en plaques, blanc porcelainé,
et deviennent progressivement scléreuses (fig. 16.43), avec de
fréquentes zones lichénifiées. L’évolution conduit a un efface-
ment des petites lévres puis des structures vulvaires externes
chez la femme (fig. 16.44). Chez I’homme, les 1ésions du gland
et du prépuce se traduisent par un phimosis ou par un efface-
ment du sillon balanopréputial (fig. 16.45). Il peut exister des
suffusions hémorragiques sous-épithéliales ou des érosions

Fig. 16.43 Lichen scléreux vulvaire.

Fig. 16.44 Lichen scléreux vulvaire - disparition totale des
petites lévres.

Fig. 16.45 Lichen scléreux du pénis.

dues au grattage. Il existe un risque d’évolution vers le carci-
nome ¢épidermoide invasif. Au microscope, les 1ésions débu-
tantes sont de diagnostic difficile, alors que le prurit et I’aspect
hypochromee sont déja présents. On voit une hyalinisation
discréte de quelques papilles et un infiltrat lymphocytaire der-
mique superficiel peu abondant (fig. 16.46). Au stade sclé-
reux inflammatoire, le derme superficiel est remplacé par une
bande de fibrose hyaline déshabitée (fig. 16.47). L’épiderme
sus-jacent peut étre atrophique, d’épaisseur normale, plus rare-
ment hypertrophique. Sous la bande hyaline, il existe un infil-
trat lymphocytaire en bande marqué. Le lichen scléreux traité
se traduit par une fibrose séquellaire du derme superficiel, sans
inflammation résiduelle (fig. 16.48). C’est un aspect fréquem-
ment rencontré sur les piéces de posthectomie pour phimosis.

Fig. 16.46 Lichen scléreux - forme minime.

Fig. 16.47 Lichen scléreux inflammatoire.

Fig. 16.48 Lichen scléreux traité - fibrose, non inflammatoire.
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LENTIGO DES MUQUEUSES

C’est une Iésion pigmentée plane, brun clair, de quelques mil-
limeétres (fig. 16.49) sur la muqueuse buccale, ou la muqueuse
génitale. Il existe des tableaux de lentigines multiples, sur
les lévres, en zone vulvaire ou sur le pénis (fig. 16.50),
dans le cadre de la maladie de Laugier ou des syndromes de

Fig. 16.49 Lentigo labial.

Fig. 16.51 Lentigo de la lévre.

ATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Bannayan-Riley-Ruvalcaba et de Peutz-Jeghers. Au micros-
cope, le lentigo labial est caractérisé par une acanthose modé-
rée, une hyperpigmentation mélanique des cellules basales,
sans augmentation du nombre des mélanocytes (fig. 16.51).
En zone génitale, 1’aspect est trés proche, avec cependant
moins d’acanthose épithéliale (fig. 16.51, 16.52 et 16.53).

Fig. 16.50 Lentigines génitales.

.

Fig. 16.53 Immunomarquage MelanA - nombre normal de
mélanocytes.



LYMPHANGITE SCLEROSANTE DE LA VERGE
(LYMPHANGITE PLASTIQUE)

Cette lymphangite est souvent rapprochée de la maladie de
Mondor (phlébite superficielle). Le tableau clinique est stéréo-
typé. Il s’agit, souvent suite a une activité sexuelle intense, d’un
cedéme dur et indolore du prépuce, réalisant un cordon dans
le sillon balanopréputial, remontant vers la base de la verge
(fig. 16.54). Histologiquement, on décrit une thrombose oblité-
rante d’un vaisseau d’assez grand calibre, interprétée selon les
auteurs comme une veine ou un lymphatique (fig. 16.55). Le
tissu adjacent est fibro-cedémateux, avec des dilatations vascu-
laires. Lors de I’évolution, on peut voir des thrombus partiels
(fig. 16.56). Le cordon visualisé cliniquement correspond au
vaisseau de grand calibre oblitéré vu histologiquement.

Fig. 16.55 Lymphangite sclérosante - thrombose oblitérante.

AUTRES AFFECTIONS TOUCHANT
LES MUQUEUSES GENITALES

De nombreuses autres affections touchent les muqueuses
génitales, et les plus fréquentes sont abordées ailleurs dans ce

PATHOLOGIE DES MUQUEUSES

Fig. 16.54 Lymphangite sclérosante de la verge.

= 8 T

Fig. 16.56 Thrombus fibrineux partiel.

livre : psoriasis (chapitre 5), candidose (chapitre 3), lichen plan
(chapitre 7), dermatoses bulleuses auto-immunes et toxiques
(chapitres 6 et 7), eczéma de contact (chapitre 2), maladie de
Paget extramammaire (chapitre 13), carcinome épidermoide,
mélanome (chapitre 13), maladie de Kaposi (chapitre 14).
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DERMATOSES FACIALES

ACNE

L'acné apparait lors de la préadolescence et se poursuit pen-
dant quelques années avant de disparaitre; elle touche le
visage, le décolleté et le dos, qui sont le siege des follicules
sébacés. Certaines femmes ont des acnés prolongées, touchant
le bas du visage. Chez 'homme, il y a souvent des lésions dor-
sales qui persistent plus longtemps. Les 1ésions élémentaires
sont rétentionnelles — comédons et microkystes (fig. 17.1) —
et inflammatoires — papules (fig. 17.2), pustules (fig. 17.3) et
nodules.

Au microscope, la 1ésion élémentaire typique est le comé-
don, qui résulte d'une kératinisation anormale de l'infundi-
bulum, lequel s'¢largit (fig. 17.4). Il contient des lamelles
épaisses de kératine, de nombreuses colonies bactériennes
et des ¢léments de sécrétion sébacée (fig. 17.5); la surface
du comédon s'encrasse, donnant la couleur noire. Les phéno-
menes rétentionnels aboutissent a la formation de kystes épi-
dermoides sans connexion avec la surface (comédon fermé)

Fig. 17.2 Acné avec papules excoriées.

Fig. 17.1 Acné rétentionnelle avec comédons et microkystes.

Dermatologie. De la clinique a la microscopie
© 2015, Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés

Fig. 17.3 Acné avec papules, pustules et comédons.
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Fig. 17.6 Acné - comédon et inflammation.

ou avec un orifice infundibulaire (fig. 17.6). Il existe en péri-
phérie un infiltrat inflammatoire lymphohistiocytaire, avec
parfois des granulomes a corps étranger (fig. 17.7).

Dans les acnés plus graves, des nodules profonds accom-
pagnent les papules et les pustules, notamment au dos (acné
conglobata) (fig. 17.8), et on a des éléments nécrotiques et crol-

LA MICROSCOPIE

Fig. 17.7 Acné - microkyste et infiltrat dense.

Fig. 17.8 Acné avec nodules inflammatoires.

Fig. 17.9 Acné fulminans avec nécroses, crolites et pustules.

teux dans la forme fulminans, avec signes généraux et syndrome
inflammatoire (fig. 17.9). Il existe alors un infiltrat périfollicu-
laire principalement neutrophilique (fig. 17.10). Ceci aboutit a
des ruptures infundibulaires avec des zones abcédées en péri-
phérie (fig. 17.11). Les colorations spéciales peuvent mettre en
évidence les colonies de Propionibacterium acnes (fig. 17.12).



Fig. 17.12 Acné - colonies bactériennes (coloration de Gram).

Certains patients développent des chéloides, notamment
sur la partie haute du thorax et le dos. De fagon plus classique,
I'acné peut laisser des cicatrices importantes au visage. Les
formes graves et prolongées peuvent parfois s'apparenter a la
maladie de Verneuil.

ROSACEE

La rosacée est définie par un érythéme centrofacial persistant,
chez des adultes au-dela de 25 a 30 ans, la rougeur étant com-
posée d'une érythrose diffuse, a laquelle s'ajoutent des télan-

Fig. 17.13 Rosacée érythémato-télangiectasique.

Fig. 17.15 Rosacée - cedéme dermique et infiltrat périvasculaire.

giectasies plus ou moins visibles (fig. 17.13). La variante la
plus courante est la forme érythémato-télangiectasique. Elle
est caractérisée par des vaisseaux dilatés du derme superfi-
ciel et moyen, souvent de forme bizarre, associés a un cedéme
du derme (fig. 17.14). On trouve un infiltrat lymphocytaire
périvasculaire (fig. 17.15) avec un nombre augmenté de mas-
tocytes. Ces capillaires ont souvent des lumicres de forme
inhabituelle avec un revétement endothélial qui peut paraitre
discontinu (fig. 17.16). L'infiltrat peut contenir des plasmo-
cytes et des polynucléaires éosinophiles.
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Dans la variante papuleuse (fig. 17.17), l'infiltrat est plus  sur les mémes zones que I'érythéme, épargnant le pourtour des

dense. Les follicules contiennent souvent des Demodex res-  yeux et le pourtour de la bouche. Dans certains cas, on peut
ponsables d'une inflammation dermique trés prononcée, avoir des papulopustules et des signes de dermatite sébor-
parfois granulomateuse (fig. 17.18). Outre l'inflammation  rhéique, c'est-a-dire des squames grasses (fig. 17.21).

et les vaisseaux, 1'¢lastose actinique est souvent prononcée Au microscope, les pustules sont folliculaires ou interfolli-

(fig. 17.19). Le plus souvent, les papules sont associées a des culaires (fig. 17.22), parfois recouvertes d'une squame-crotte
pustules, parfois en trés grand nombre (fig. 17.20), siégeant (fig. 17.23). Il y a de nombreux polynucléaires neutrophiles,
entourant des espaces clairs qui semblent optiquement vides
(fig. 17.24), ou contiennent des débris de Demodex qu'on peut
mettre en évidence par les recoupes.

o

Fig. 17.16 Rosacée - vaisseau dilaté.

/ \ Fig. 17.19 Rosacée - élastose actinique.

Fig. 17.17 Rosacée papulopustuleuse.
Fig. 17.20 Rosacée pustuleuse profuse.

BN N J e

Fig. 17.18 Rosacée papuleuse - infiltrat dermique dense.

Fig. 17.21 Rosacée et dermatite séborrhéique.




Larosacée granulomateuse est composée de papules de cou-  ment est chirurgical, ce qui permet de voir au microscope des

leur plus brune ou orangée (fig. 17.25). Elle comprend des gra- grandes pieces de rhinophyma. On a des infundibulums dila-

nulomes lymphohistiocytaires, avec des débris de Demodex,  tés et de trés volumineuses glandes sébacées, entourées d'un

sans nécrose, ni organisation sarcoidosique (fig. 17.26). infiltrat inflammatoire et d'une fibrose (fig. 17.28 et 17.29).
Le rhinophyma est une forme hypertrophique de rosacée  Dans les formes évoluées, la fibrose peut étre trés importante

prédominant chez I'homme, caractérisé par des pseudo- (fig. 17.30).

tumeurs de la pyramide nasale, un épaississement cutané avec

fibrose et des orifices folliculaires béants (fig. 17.27). Le traite- e ™

Fig. 17.25 Rosacée granulomateuse.

Fig. 17.26 Rosacée granulomateuse.

- j

Fig. 17.24 Rosacée - espaces clairs et neutrophiles. Fig. 17.27 Rhinophyma.
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Fig. 17.30 Rhinophyma - fibrose dense du derme.

DERMATITE PERI-ORALE

La dermatite péri-orale est caractérisée par des 1ésions papu-
leuses et pustuleuses, situées principalement autour de la
bouche, jusqu'au contact des lévres, contrairement a la rosa-
cée (fig. 17.31). Il peut y avoir aussi de petites squames dans
les mémes zones. Les formes poststéroidiennes sont souvent
trés inflammatoires (fig. 17.32).

INIQUE A LA MICROSCOPIE

Au microscope, il n'y a pas de trés grande différence entre
la dermatite péri-orale et la rosacée inflammatoire (fig. 17.33).
On trouve moins de vaisseaux dilatés, mais aussi un cedéme
du derme et un infiltrat lymphohistiocytaire (fig. 17.33). Les
papules peuvent s'accompagner de petites squames-croltes
(fig. 17.34).

Fig. 17.31 Dermatite péri-orale.

Fig. 17.32 Dermatite péri-orale poststéroidienne.

Fig. 17.33 Dermatite péri-orale - inflammation dermique.



Fig. 17.37 Dermatite péri-orale - granulome
Fig. 17.34 Dermatite péri-orale avec squame-crodte. lymphohistiocytaire.

e ~ LUPOIDE MILIAIRE

Encore appelée lupus miliaris disseminatus faciei, cette affection
nettement plus rare que les précédentes survient chez I'adulte jeune
et se caractérise par des papules inflammatoires de couleur jaunatre
ou brunatre, souvent ombiliquées, qui guérissent en laissant des
cicatrices rondes et profondes (fig. 17.38). Les Iésions papuleuses
actives sont lupoides a la vitropression et leur couleur est différente
de celle de la rosacée (fig. 17.39). L'ombilication et les cicatrices
sont les éléments caractéristiques de cette affection (fig. 17.40). La
lupoide miliaire n'a aucun rapport avec la tuberculose.

Fig. 17.35 Dermatite péri-orale granulomateuse.

Fig. 17.38 Lupoide miliaire.

34
s

Fig. 17.36 Dermatite péri-orale granulomateuse.

J

La dermatite péri-orale peut étre granulomateuse, avec une
couleur brunatre (fig. 17.35) et un caractére lupoide a la vitro-
pression. La biopsie montre un ou plusieurs granulomes du
derme (fig. 17.36), sans nécrose, arrivant au contact de 1'épi-
derme (fig. 17.37), sans l'aspect vasculaire de la rosacée. Il
n'est toutefois pas possible de faire le diagnostic différentiel
entre rosacée et dermatite péri-orale de fagon certaine sur le
plan histologique. Fig. 17.39 Lupoide miliaire avec lésions jaunatres.
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Fig. 17.40 Lupoide miliaire - ombilication centrale et cicatrices.

- J

Fig. 17.42 Lupoide miliaire — nécrose caséeuse.

Au microscope, il faut voir une zone de nécrose centrale
pour poser ce diagnostic. Il s'agit d'un granulome tuberculoide
avec nécrose caséeuse (expliquant la confusion avec les tuber-
culides), et un infiltrat lymphohistiocytaire dense (fig. 17.41).
Les histiocytes peuvent étre multinucléés (fig. 17.42). En
périphérie de la nécrose, le granulome prend un aspect palis-
sadique (fig. 17.43).

E LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 17.43 Lupoide miliaire - granulome palissadique.

DEMODECIE

La démodécie ou démodécidose ou rosacée démodécique, est
a la frontiére de la rosacée. Cette affection a un développement
brutal, sur un visage n'ayant pas les signes de rosacée érythéma-
teuse. Les lésions sont prurigineuses, contrairement a celles de
la rosacée qui entrainent plutét des sensations de cuisson. Les
lésions sont principalement papuleuses (fig. 17.44) et parfois
pustuleuses (fig. 17.45); certaines ont une couleur brunatre.
Au microscope, I'aspect est trés similaire a celui de la rosa-
cée, avec un infiltrat dermique dense, souvent granulomateux,
avec des espaces clairs contenant des débris éosinophiles
(fig. 17.46). Les infundibulums contiennent de nombreux

Fig. 17.44 Démodécie - papules.

Fig. 17.45

Démodécie - papulopustules.
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Demodex (fig. 17.47). Les recoupes permettent de bien  DERMATITE SEBORRHEIQUE
démontrer les parasites entiers ou fragmentés dans le derme,
trés a distance du follicule, entourés de petites zones abcédées
et de granulomes (fig. 17.48).

Cette dermatose faciale fréquente se développe surtout chez
les adultes jeunes, plus souvent des hommes. Elle se caracté-
rise par un érythéme recouvert de squames grasses jaunatres,
qui se détachent facilement. Les localisations caractéristiques
sont la lisiére du cuir chevelu (fig. 17.49), les sillons naso-
géniens (fig. 17.50), mais aussi la partic médiane du tronc
chez les hommes, ou elle réalise le tableau de la « dermatite
figurée de Brocq» (fig. 17.51). Il s'agit 1a encore de 1ésions

Fig. 17.46 Démodécie — multiples espaces clairs et infiltrat
dermique.

Fig. 17.49 Dermatite séborrhéique de la région temporale.

S Al

Fig. 17.48 Démodécie - fragments de Demodex, neutrophiles 435
et granulomes. Fig. 17.51 Dermatite séborrhéique préthoracique.



érythématosquameuses mais a renforcement périphérique
inflammatoire. Un léger prurit et des sensations de brilures
sont possibles. Des formes graves sont vues dans l'infection
par le VIH ou chez des immunodéprimés.

La biopsie montre une dermatite spongiforme avec un épi-
derme acanthosique et des foyers de parakératose (fig. 17.52).
Il y a toujours un infiltrat inflammatoire, situé¢ dans le derme

Fig. 17.53 Dermatite séborrhéique avec infiltrat dermique
et parakératose.

ﬂ Fig. 17.54 Dermatite séborrhéique et parakératose compacte.

OGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE

Fig. 17.55 Dermatite séborrhéique (coloration au PAS).

superficiel et moyen. Il est principalement périvasculaire
(fig. 17.53). La parakératose est fine. Malgré la spongiose,
il n'y a pas de vacuolisation des cellules basales ni d'épais-
sissement de la membrane basale. La parakératose peut étre
continue et adhérente a 1'épiderme (fig. 17.54). La colo-
ration au PAS montre la présence de levures (Malassezia)
dans la couche cornée, notamment dans les infundibulums
(fig. 17.55).

GRANULOME FACIAL (GRANULOME
DE LEVER)

Cette 1ésion papuleuse ou en plaque se développe principa-
lement au visage, notamment aux joues et sur le front. Elle
est de couleur rouge brun (fig. 17.56). Il peut y avoir plu-
sieurs Iésions développées de fagcon asymétrique sur le visage
(fig. 17.57). La surface est reconnaissable par son aspect en
peau d'orange. Ces Iésions évoluent lentement et n'entrainent
aucune géne fonctionnelle.

Au microscope, les formes précoces sont constituées d'un
infiltrat polymorphe du derme, comprenant de nombreux neu-
trophiles, des lymphocytes et des éosinophiles. L'épiderme
en regard est acanthosique (fig. 17.58). L'infiltrat est péri-
vasculaire (fig. 17.59) mais aussi interstitiel, a prédominance

Fig. 17.56 Granulome de Lever.



Fig. 17.57 Multiples granulomes de Lever.

Fig. 17.59 Granulome de Lever - infiltrat périvasculaire.

neutrophilique avec leucocytoclasie et quelques éosinophiles
(fig. 17.60). On peut voir de franches images de vasculite leu-
cocytoclasique. Avec le temps, une certaine fibrose s'installe,
mais il persiste des vaisseaux a cellules endothéliales 1égere-
ment turgescentes, entourés de neutrophiles et d'éosinophiles
en quantité variable. Dans les formes anciennes, on voit des
images de fibrose angiocentrique (fig. 17.61) avec un infiltrat
d'abondance variable ou il persiste presque toujours des neu-
trophiles et des éosinophiles. Ce type de I¢sions inflamma-
toires peut aussi se voir sur la muqueuse nasale.

DERMATOLOGIE

Fig. 17.61 Granulome de Lever - fibrose angiocentrique.

DERMATOSES DE L'OREILLE

PSEUDOKYSTE DE L'OREILLE

Ce tableau peu fréquent prédomine chez I'homme; il consiste
en une augmentation de volume du pavillon, a sa partie haute
(fig. 17.62). Cette tuméfaction un peu molle est moins volu-
mineuse que l'othématome post-traumatique; sa cause est
inconnue. Elle est limitée a la partie haute du pavillon.

Fig. 17.62 Pseudokyste de l'oreille.
(Coll. Dr Olivier Cogrel.)
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Au microscope, il s'agit d'une atteinte du cartilage du pavil-
lon (fig. 17.63), la peau elle-méme n'étant pas franchement
atteinte. Il y a parfois des phénomeénes inflammatoires au
contact de ces altérations du cartilage. Le cartilage semble
dissocié par une cavité remplie d'une substance mucineuse
(fig. 17.64). Le cartilage altéré devient éosinophile et fibreux
(fig. 17.65).

Fig. 17.63 Pseudokyste de I'oreille.

Fig. 17.64 Pseudokyste — dépots mucineux.
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Fig. 17.65 Pseudokyste - altération des chondrocytes.

INIQUE A LA MICROSCOPIE

NODULE DOULOUREUX DE L'OREILLE
(OU CHONDRODERMATITE NODULAIRE)

Ce nodule touche plus souvent les hommes que les femmes,
apres 1'age de 40 ans. La Iésion est une papule plus qu'un nodule
(elle mesure en général moins de 1 cm de diamétre), située prin-
cipalement a la partie haute de 1'hélix (fig. 17.66). La pression
entraine une douleur parfois violente, obligeant le patient a évi-
ter tout contact avec le pavillon, notamment pendant le som-
meil. La papule est souvent recouverte d'une squame-crotite ou
peut étre fissuraire. Des localisations a l'anthélix sont possibles,
notamment chez les femmes. Le diagnostic différentiel princi-
pal est le carcinome épidermoide. La petite taille et le caractére
douloureux sont caractéristiques. La chirurgie est curatrice.

Au microscope, on voit une altération de la partie dis-
tale du cartilage, qui devient plus éosinophile (fig. 17.67).
Au-dessus du cartilage altéré, il y a un infiltrat inflammatoire,
une acanthose et parfois une squame-crotite parakératosique,
notamment en cas d'ulcération (fig. 17.68). Une des caracté-
ristiques de la Iésion est la présence de gros filets nerveux au
contact avec le cartilage, situés a proximité de la surface ulcé-
rée (fig. 17.69). Cette image n'est pas toujours présente, mais
il y a presque constamment des filets nerveux augmentés en
nombre entre le cartilage et I'épiderme altéré. A la partie dis-
tale de I'hélix, on voit bien les altérations du cartilage, qui perd
ses affinités tinctoriales classiques (fig. 17.70).

4 N

Fig. 17.67 Nodule douloureux - vue générale.
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Fig. 17.68 Nodule douloureux avec ulcération et squame-croite.

Fig. 17.70 Nodule douloureux - cartilage altéré.

ACANTHOME FISSURAIRE

Cette 1ésion mécanogene est liée au port des lunettes trop ser-
rées, trop lourdes, et peut se voir dans la zone rétro-auriculaire
ou sur le haut de la pyramide nasale. Il s'agit d'une lésion
papuleuse, bien limitée avec une fissure centrale de la zone
rétro-auriculaire (fig. 17.71). L'inflammation peut lui confé-
rer un caractére un peu brunatre (fig. 17.72). L'aspect clinique
ressemble beaucoup a celui du carcinome basocellulaire
nodulaire.

DERMATOLOGIE TOP

Acanthome fissuraire.

Fig. 17.71

Fig. 17.72 Acanthome fissuraire.

Fig. 17.73 Acanthome fissuraire.

Au microscope, I'épiderme peut complétement disparaitre
dans la zone centrale. I1 y a des dép6ts fibrinoides sous la zone
exulcérée, ainsi qu'une acanthose pseudocarcinomateuse de
part et d'autre (fig. 17.73). Il n'y a pas toujours d'ulcération,
mais parfois une dépression bordée d'un épiderme trés acan-
thosique (fig. 17.74).
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Fig. 17.74 Acanthome fissuraire avec invagination
et hyperplasie pseudocarcinomateuse.

DERMATOSES DES GRANDS PLIS

ERYTHRASMA

Il s'agit d'un intertrigo de nature bactérienne, localis¢ dans la
région inguinale ou dans les creux axillaires; 1'érythrasma est
moins fréquent que les intertrigos dermatophytiques. Il a une
couleur rouge brun, avec un aspect de fluorescence rouge corail a
la lumiére ultraviolette. Il est en général asymétrique au pli ingui-
nal, avec un développement surtout a la face interne de la cuisse
(fig. 17.75); il est moins inflammatoire que les dermatophytoses.

Au microscope, on voit un épiderme acanthosique avec une
couche cornée altérée, 1égerement épaissie. Elle n'est pas para-
kératosique mais est compacte et contient de petites structures
bleutées qu'on peut voir a fort grossissement méme sans colo-
ration spéciale (fig. 17.76). Au PAS, on voit beaucoup mieux
ces bactéries filamenteuses (corynébactéries) beaucoup plus
petites que les filaments fongiques (fig. 17.77).

TRICHQBACT@RIOSE (ANCIENNEMENT
APPELEE TRICHOMYCOSE)

Cette affection trés particuliére ne concerne que les poils corpo-
rels, notamment axillaires et plus rarement pubiens. Ceux-ci sont
entourés d'une gaine épaisse blanchatre ou jaunatre difficile a
décoller (fig. 17.78). La trichobactériose survient en cas de défaut
d'hygiéne, principalement chez les adolescents et les adultes
jeunes. Elle n'entraine pas de signe fonctionnel, ni d'inflammation.

Fig. 17.75 Erythrasma.

Fig. 17.76 Erythrasma avec couche cornée compacte
orthokératosique.

AN

Fig. 17.77 Erythrasma - multiples bactéries filamenteuses
(coloration au PAS).

Fig. 17.78 Trichobactériose blanche du creux axillaire.

Il s'agit d'une prolifération de corynébactéries qui s'ag-
glutinent autour de la tige pilaire. Le diagnostic clinique est
assez facile, mais on peut aussi analyser des poils au micro-
scope. On y voit un enduit irrégulier, fortement attaché a la
tige (fig. 17.79). 1l s'agit d'innombrables colonies de coryné-
bactéries, agglutinées dans un cément. Elles sont fluores-
centes en lumiére ultraviolette (fig. 17.80).



Fig. 17.79 Trichobactériose avec multiples colonies.

Fig. 17.80 Trichobactériose, colonies bactériennes
fluorescentes.

PARAKERATOSE GRANULAIRE

L'aspect clinique est celui d'un intertrigo souvent trés inflam-
matoire avec un aspect vernissé, mais qui n'est pas clinique-
ment caractéristique (fig. 17.81). La cause en est probablement
la macération, peut-étre en association avec l'application de
certains topiques.

En fait, il s'agit surtout d'une image histologique parti-
culiére, avec une couche cornée épaisse, compacte et trés
basophile (fig. 17.82). Au fort grossissement, on voit d'innom-

Fig. 17.81 Parakératose granulaire - intertrigo vernissé.

DERMATOLOGIE TOPOGRAPHIQUE

Fig. 17.83 Parakératose granulaire - multiples grains
dans la couche cornée.

Fig. 17.84 Parakératose granulaire - grains basophiles
et persistance des noyaux.

brables granulations basophiles au sein de la couche cornée
compacte, avec possible persistance des noyaux (fig. 17.83).
On a l'impression a fort grossissement d'un aspect de couche
granuleuse dans les cellules plus plates du stratum corneum
(fig. 17.84).
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MALADIE DE DOWLING-DEGOS

L'aspect clinique de cette génodermatose autosomique domi-
nante est une pigmentation réticulée des grands plis, axillaires
(fig. 17.85), inguinaux (fig. 17.86), de la face latérale du cou
et des organes génitaux. Elle apparait a 'adolescence ou chez
'adulte jeune et s'étend lentement. Elle n'entraine pas de signes
fonctionnels. Elle peut étre associée a la maladie de Verneuil
(fig. 17.86). L'acropigmentation réticulée de Kitamura est une
variante acrale de la maladie de Dowling-Degos.

La biopsie montre une architecture épidermique trés par-
ticuliére. Les crétes épidermiques sont allongées, massuées,
et forment un petit réseau (fig. 17.87), un peu comme dans
la kératose séborrhéique réticulée. La couche cornée est sans
particularité et l'affection en elle-méme n'entraine pas d'in-
flammation notable.

A fort grossissement, on voit bien que le sommet des crétes
épidermiques est hyperpigmenté (fig. 17.88). Les couches
plus hautes ne le sont pas particulié¢rement. Cet allongement

Fig. 17.85 Maladie de Dowling-Degos pré-axillaire.

Fig. 17.86 Maladie de Dowling-Degos et maladie de Verneuil,
pli inguinal.
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des crétes n'entraine pas d'anomalie de la couche granuleuse.
Dans les formes associées a la maladie de Vernecuil, une
inflammation importante peut étre vue sous I'épiderme
(fig. 17.89).
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Fig. 17.89 Maladie de Dowling-Degos inflammatoire.



CARENCE EN ZINC ET ERYTHEME
NECROLYTIQUE MIGRATEUR

La carence en zinc, due a un déficit congénital de I'absorption
du zinc (acrodermatite entéropathique) ou a un défaut d'ap-
port a I'age adulte (pseudo-acrodermatite entéropathique), se
manifeste par des Iésions cutanées acrales et péri-orificielles,
touchant souvent les grands plis. Le tableau clinique est
proche de celui de 1'érytheme nécrolytique migrateur, qui est
une dermatose carentielle souvent secondaire a un glucago-
nome. Les Iésions cutanées sont des plaques érythémateuses
et squameuses a évolution centrifuge, avec aspect vésiculo-
bulleux et érosif par endroit (fig. 17.90). L'aspect clinique

DERMATOLOGIE TOPOGRA

peut étre psoriasiforme, et il peut exister une chéilite angu-
laire, une glossite, ou une conjonctivite associée. L'aspect
histologique est similaire dans ces dermatoses carentielles.
L'image la plus typique est celle d'un épiderme aminci,
érodé, avec une hyperkératose parakératosique (fig. 17.91).
L'épiderme est le si¢ge d'une couche de kératinocytes inter-
médiaire vacuolisés, pales, surmontés d'une couche de kéra-
tinocytes nécrotiques, donnant I'aspect classique d'épiderme
en «tranche napolitaine» (fig. 17.92). Parfois, l'aspect his-
tologique est moins caricatural, et on voit seulement une
hyperplasie psoriasiforme, avec parakératose confluente, et
pustules sous-cornées (fig. 17.93).

/

Fig. 17.90 Erythéme nécrolytique migrateur.

N

~

Fig. 17.92 Erythéme nécrolytique migrateur. - épiderme en
«tranche napolitaine ». Y,

Fig. 17.91 Erythéme nécrolytique migrateur.

Fig. 17.93 Erythéme nécrolytique migrateur.
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DERMATOSES DE LA PLAQUE
AREOLO-MAMELONNAIRE

MAMELON SURNUMERAIRE

Cette malformation est relativement répandue (jusqu'a
1 personne sur 20). On observe le long de la ligne mam-
maire embryologique une formation cutanée ressemblant en
plus petit et en moins régulier & un mamelon et a une aréole
normale (fig. 17.94). L'exérése de la lésion montre une for-
mation dermique soulevant 1'épiderme (fig. 17.95). Au maxi-
mum, on voit dans le derme quelques formations glandulaires
mammaires au sein d'un tissu fibreux ou adipeux (fig. 17.96).
On y reconnait des canaux galactophores (fig. 17.97) et par-
fois des lobules mammaires rudimentaires (fig. 17.98).

Fig. 17.97 Canaux galactophores dermiques.

ADENOME EROSIF DU MAMELON

Il s'agit d'une 1ésion tumorale glandulaire bénigne dévelop-
pée a partir des canaux galactophores terminaux du mamelon.
Cliniquement, on a un nodule ferme intramamelonnaire, par-
fois érosif ou ulcéré, mais pas toujours (fig. 17.99). La 1ésion
est unilatérale; elle peut s'accompagner d'un écoulement
séreux ou sanglant.

UE A LA MICROSCOPIE

Fig. 17.94 Mamelon surnuméraire.

Fig. 17.98 Canal et lobule mammaire.

Aumicroscope, on voit une formation tumorale glandulaire der-
mique symétrique, connectée a I'épiderme au centre (fig. 17.100).
11 s'agit d'une prolifération de structures papillaires ou adéno-
mateuses, bordées d'une double assise épithéliale et myoépithé-
liale (fig. 17.101). L'assise épithéliale est parfois hyperplasique,
mais reste cytologiquement régulicre. Il existe toujours une assise
myoépithéliale, visible en coloration standard (fig. 17.102) ou en
immunohistochimie pour p63, permettant de faire le diagnostic
différentiel avec un adénocarcinome mammaire.



Fig. 17.99 Adénome érosif du mamelon.

Fig. 17.101 Adénome du mamelon - architecture. Fig. 17.102 Adénome du mamelon - double assise épithéliale
et myoépithéliale.

HYPERKERATOSE NAVOIDE AUTRES DERMATOSES DU MAMELON

L'aréole et, plus rarement, le mamelon peuvent étre le siége La plaque aréolo-mamelonnaire est aussi le site de derma-
d'une hyperkératose nevoide, affection idiopathique bénigne  toses traitées ailleurs dans ce livre : eczéma, lichénification,
caractérisée par un épaississement verruqueux du mamelon  gale, maladie de Paget (presque toujours associée a un car-
ou de l'aréole (fig. 17.103), souvent pigmenté (fig. 17.104). cinome mammaire sous-jacent), dermite irritative (jogger,
L'histologie est proche du nevus épidermique, avec hyperpla- allaitement).

sie épidermique parfois pigmentée de mélanine, et hyperkéra-

tose orthokératosique (fig. 17.105).

Fig. 17.103 Hyperkératose de I'aréole. Fig. 17.104 Hyperkératose Fig. 17.105 Hyperkératose
pigmentée de I'aréole. de I'aréole. 445
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DERMATOSES DU SCROTUM

CALCINOSE SCROTALE

Cette calcinose est une affection particuliére, dont la physio-
pathologie est mal connue. Elle se manifeste par l'apparition
progressive de masses nodulaires parfois multiples du scro-
tum (fig. 17.106). Ce sont des masses dures, blanchatres, pou-
vant fistuliser en laissant sourdre un matériel épais crayeux.
Histologiquement, on voit dans le derme, et parfois dilacé-
rant le muscle dartoique, de grands amas amorphes calcifiés
(fig. 17.107). Ils sont violacés, craquelés, et siegent dans une
fibrose parfois marquée (fig. 17.108). La réaction granulo-
mateuse résorptive est plus ou moins marquée (fig. 17.109).
Dans la trés grande majorité des cas, on ne voit pas de struc-
ture épithéliale kystique résiduelle ou associée. Ainsi, il
semble peu probable que la calcinose scrotale soit I'étape évo-
lutive de kystes épidermiques multiples du scrotum.

Fig. 17.107 Calcinose scrotale — piece d'exérése d'un nodule.

Fig. 17.109 Calcinose scrotale - granulome résorptif.

INIQUE A LA MICROSCOPIE

4 N

Fig. 17.108 Calcinose scrotale - amas amorphes
de cristaux calciques.

- j

AUTRES DERMATOSES SCROTALES

Le scrotum peut étre le siege de dermatoses traitées ailleurs
dans ce livre : dermatophytose, candidose, psoriasis, eczéma,
maladie de Paget, papulose bowénoide, aphtes, ulcérations
infectieuses (chancres).
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